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OZET

Santral sinir sistemi (SSS) timérlerinden biri olan
ependimoma, geng ve orta yas adultlarda spinal kortta
stk gériilmesine ragmen, preadolesan ddnemdeki g¢ocuk-
larda nadiren gbriliir. Adri, yirime ve sfinkter bozuk-
luklarr en 6nemli sikayetlerdir. Preadolesan dbénemde na-
dir gériilen bu hastalikta, semptom ve bulgular iyi deger-
lendirmedigi takdirde tani gecikebilir. Bacaklarinda agdri,
kuvvet kaybi, yiiriyememe ve idrar yapmada zorluk ya-
kinmalar1 olan sekiz yasindaki bir hasta sunulmus ve in-
traspinal tiimérler tartisiimigtir.

Anahtar Kelimeler: intraspinal tiimorler, Ependimoma,
Cocukluk cagi
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Ependimomalar spirial kordun santral kanalindan
veya ventrikiler sistemin ependimal hucrelerinden ge-
lisir ve tim cocukluk ¢adr SSS timérlerinin %5-10'unu
olusturur. Intramediiler ependimomalar genelde geng
ve orta yas adultlarda goérulur. Primer intramediler
ependimomalar preadolesan dénemdeki ¢cocuklarda na-
dir gériilen timérlerden biridir (1-4). Ozellikle 12 yasin-
dan kuguk g¢ocuklarda intramediler ependimomanm go6-
rilmesi nadirdir (4),

intramediiller ependimonanin preadelosen dénem-
deki ¢ocuklarda nadir gorulmesi, yavas blyumesi, has-
tanin sikayetlerinin ve bulgularinin dikkatli deger-
lendiriimemesi nedeniyle taninin 1ay-3yil gibi sure ge-
ciktigi bildirilmistir (2,5,6). Bu gecikme prognozu olum-
suz yonde etkilemektedir (5).

Bu amacla 8 yasinda intramediler ependimoma
tanisi alan bir hastamizi yayinlamayi uygun gorduk.
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SUMMARY

Ependymoma which is one of the central nervous
system tumors is seen in the spinal cord among young
and middle age adults frequently, rarely encountered
among preadolescent children.  Gait disturbance, pain
and sphincter disturbances are the most important
symptoms.  Diagnosis may be delayed if signs and
symptoms are not evaluated properly. A case of eight
years old is presented.
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Sekiz yasindaki kiz gocugun éykihsliinden; alti aydir
bacaklarinda agri, idrar yapmada zorluk, son iki aydir kuv-
vet kaybi ve yliriyememe sikayetleri oldugu mesane boy-
nu darligi ve sol nefrolitiazis tanilari ile izlendigi, ancak
yakinmalarina bulanti, kusma ve bas agrilarinin eklenme-
si nedeni ile ileri tetkik ve tedavi amaciyla hastanemize
gonderildigi 6grenildi. Fizik incelemede: Ates 37.5°C, agir-
lik 18 kg (3 persentilin altinda) boy 117 cm (3-10 persen-
til) genel durum orta, suur agik, oryante ve koopere idi.
Norolojik dederlendirilmede, ense sertligi (+), alt ekstremi-
telerde paraparazisi mevcuttu. Derin tendon refleksleri
Ust ekstremitelerde normoaktifti, alt ekstremitelerde ise
alinamiyordu, duyu kaybi yoktu. Babinski bilateral nega-
tifti ve hasta ylruyemiyordu.

Laboratuar incelemesinde; Hb: 12.4 gr/dl, beyaz
kire 8300/mm’, periferik kan yaymasi normal sinirlarda
ve eritrosit sedimantasyon hizi 40 mm/saat idi. Kan
elektrolitleri ve bdbrek fonksiyon testleri ve idrar bulgu-
lari normaldi. Beyin omirilik sivisinda; protein 750
mg/dl, seker 27 mg/dl, basing 23 cm H20 hicre yoktu
ve rengi ksantokromiktl. Myelograflde L1 altinda total
blok tesbit edildi (Sekil 1). Bilgisayarli beyin tomografisi
(CT)'de minimal ventrikiler genigsleme mevcuttu. Ver-
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Sekil 1. Myelografide L2 altinda total blok.

Sekil2. Vertebral CT'de intramediiller kitle.

tebral CT'de ise, Ti2da dizeyinde baslayan ve L5 du-
zeyine kadar uzanip spinal kordu dolduran kitle gérul-
di. Dural kesenin kesitlerde dizenli izlenmesi kitlenin
intradural (meduller) kitle oldugunu dislUndirmekte
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olup, spinal kanal nispeten genis oldugu goruldi (Sekil
2).

Klinik seyir ve izlem: Yapilan tetkikler sonucunda
hastada intrameduller kitle tesbit edildi. No&rosirurji bo-
limince genel anestezi altinda L1-L2 total, T12-L3
parsiel laminektomi yapildi, intrameddiller yerlesimli
mor renkli tumdérai doku total olarak cikarildi. Patolojik
incelemede: yumusak doku orneklerinin hemen tama-
minin solid adalar ya da papiller yapilar olusturan iri,
kromatinden orta derecede zengin, oval yuvarlak nuk-
leuslu, dar, soluk eozinofilik stoplazmik atipik ependi-
mal hicrelerle karakterize tumdorai yapi tarafindan infli-
tre oldugu izlendi ve ependimoma tanisi konuldu (Sekil
3). Operasyon sonrasi hastaya vinkristin, prokarbazin
ve prednizolon tedavisi baslandi. 4400 cGy spinal rad-
yoterapi alan hastanin alt ekstremitelerdeki paraparazik
durum duzeldi. Ylrimeye de baslayan hasta, bolimu-
muzce izlenmekte olup, kemoterapisine devam edil-
mektedir.

TARTISMA

intraspinal tiimérler gocuklarda erigkinlere gére
nadir goérular, erigkinlerde en sik goérulen intrameduller
timoér ependimomalar olup ¢ocuklarda ise en sik astro-
sitoma ve sarkomalar goéralir. Primer intrameduler
ependimomlanin gérilme orani farkh serilerde degisiklik
gosterir (1,2,5). De Sousa'nin 81 hastalik intraspinal ti-
mor serisinde bu oran %8.6'dir (5).

intrameduller ependimoma 12 yastan &énce nadir
gorulir (1). Kopelson'un 23 hastalik intrameddiler timor
serisinde; yaslari 11-65 arasinda degisen 12 intramedul-
ler ependimoma rapor edilmis olup, 12 yasindan kuguk
ka¢ vakanin oldugu belirtilmemistir (6). VVhitaker'in 58
hastalik spinal kord ependimomali hasta serisinde ise or-
talama yas 40 (1-79 yas) olarak bildirilmistir (3). Bizim
hastamizin 8 yasinda olugsu da bu olgularin cocukluk yas
grubunda oldukga nadir oldugunu desteklemektedir.

Spinal kord timorli ¢ocuklarin gogunda semptom-
larin baslamasi ile tani arasinda en azindan 1 yilhk

Sekil 3. Ependimomanin ependimal kanal ve rozetle karak-
terize mikroskobik goriiniimii (HEX200).
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slire gegmekte, bu sire iki hafta ile 3 yiIl arasinda
degdisebilmektedir (5,6). Bizim hastamizda semptomlarin
alti ay 6nce basladigl, mesane boyun darligi ve nefrolit-
hiazis gibi tanilarla takip edildigi gordlmustar.

Klinik olarak yurime ve postir bozukluklari, sirt
veya ayaklarda agri, sfinkter bozukluklari en 6nemli
semptomlardir. De Sousa'nin 81 hastalik intraspinal ta-
mor serisinde hastalarin %65'inde ylirime bozuklugu,
%50.6'sinda ayaklarda agri, %30.8'inde uriner disfonk-
siyon yakinmalari rapor edilmistir (5). Ayrica spastisite,
parestezi, ates, kol glugslizlugu, ense sertligi, irritabilité,
kilo kaybi, kranial semptomlar, bas agrisi, kirginlik ve
kusma bu hastalarda goérulebilen diger semptom ve
bulgulardir.

En o6nemli fizik muayene bulgulari, refleks degisik-
likleri, paralizi ve duyusal bozukluklardir. De Sousa'nin
81 hastalik serisinde %56.8 hastada refleks degisiklik-
leri, %55.5 hastada paralizi ve %40.7 hastada duyusal
bozukluklar rapor edilmistir (5). Bu hastalarda ayrica
vertebralarda duyarlilik, kitle, sfinkter bozukluklari, sko-
lyoz, tortikolis ve atrofi de bulunabilir.

Histopatolojik gérinim olarak ependimomalar, iyi
differensiye olmalarina karsin, biolojik olarak malign
davranabilirler. Tani kriteri olarak degisik derecede dif-
feransiye olmus ependimal hicrelerin fibriler bir ze-
minde oturmalari, ependimal kanal ve rozet yapmalari
dikkate alinmaktadir. Blefaroblastlarin gdsterilmesi tani
icin patognomonik deger tasir. Son literatirde timérin
I'den IV'e kadar derecelendirmenin prognoz ydénunden
6nem tasimadigi vurgulanmaktadir (7,8).

Bizim vakamiz, kromatinden orta derecede zengin,
yuvarlak ¢ekirdekli, soluk stoplazmali atipik ependimal
hucrelerin fibriler bir zeminde yerlesmesi ile olusmakta
olup yeryer ependimal kanal ve rozetler dikkate ce-
kiyordu (Sekil 3).

Spinal kord timoérla dusundlen hastalarda vertebra
grafisi, bilgisayarli tomografi, spinal magnetik rezonans,
lomber ponksiyon ve myelografi yapilmalidir. Daha
once rapor edilen serilerde vakalarin %56-66'sinda ver-
tebra grafisinde patoloji tespit edilmistir (2,5). Ancak
grafilerin normal olmasi kord lezyonunu ekarte ettir-
mez. Vertebra filminde erozyon, lordoz, skolyoz, ge-
nislemis interpedinkiler aralik bulunabilir. Magnetic ré-
sonance imaging (MRI) ve lomber ponksiyon ¢ogu ti-
morde taniya yardimci olabilir. Cogu kez beyin-omurilik
sivisinin (BOS) proteini yluksek olup rengi ksantokro-
miktir. Nadiren BOS proteini normal olabilir. Tani ve lo-
kalizasyon i¢in myelografinin énemi yaninda, olanaklara
gore CT ve MRI ile timérin yerlesimi gdsterilmelidir.

Vicudun cesitli yerlerindeki timérleri goéruntile-
mede, diger tani ydntemlerine gdre daha ustin olan
radyolojik tetkiklerden biri de MRI dir. Spinal tédmdrlerin
tanisinda diger tetkiklere goére tanidaki Ustunlugu, erken
sonug¢ vermesi, noninvasif, agrisiz olusu ve tanidaki
dogruluk orani i© tercih edilmektedir. MRI'da tumér do-
kusu etraftaki spinal kord dokusundan iyi sinirlanmistir
ve tumor kenarlarinin daha az yodun alanlar olusmasi
ile 6zellik gdsterir. Bu gérinti ependimoma tanisi igin
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yardimci olursa da patognomonik bir bulgu degildir
(2,9,10).

Bu hastalara erken tani konulup acil cerrahi gi-
risim &nerilmelidir. Noérolojik semptom ve bulgular irre-
versibl safhaya gelmeden eldeki olanaklar kullanilarak
suratle tani konulmalidir. Cerrahi olarak timér laminek-
tomi yapilarak eksize edilmeli, operasyon &dncesi ve
sonras! hastalara kortizon verilmeli, postoperatif do-
nemde hastalara 4000 cGy radyoterapi uygulanip, ayri-
ca BOS yolu ile yayilim olabilecegi dustncesi ile kemo-
terapi uygulanmalidir. Sik kullanilan kemoterapdtik
ajanlar vinkristin, prokarbazin ve prednizolon kombi-
nasyonudur.

Yurime bozuklugu, uriner disfonksiyonlar, alt ekstre-
mitelerde agri, anal sfinkter bozuklugu, skolyoz gibi yakin-
malarla muracaat eden hastalarda intraspinal timoérler de
ayirici tanida disunulmeli, myelografi, bilgisayarli tomo-
grafi ve MRI gibi radyolojik tetkikler ile taniya gidilmeye
c¢alisiimalhidir. Erken tani ve cerrahi tedavi sonucu posto-
peratif radyoterapi ve kemoterapi ile bu hastalarin prog-
nozunun oldukga iyi olacagl duslincesindeyiz (6). Hasta-
larin preoperatif tanisinda oldugu gibi postoperatif izle-
minde de MRI degerli bir tani yéntemi olarak kulla-
nilmaktadir (9,10).
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