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Çocukta Makrosefaliye Neden
Olan Dev Supratentorial
Ekstraventriküler Anaplastik
Ependymoma Olgusu
Olgu Sunumu
A Case of Giant Supratentorial
Extraventricular Anaplastic Ependymoma
Causing Macrocephaly in Children

ÖZ
Ekstraventriküler ependimomalar, glial nöroepitelyal tümörler içinde nispeten nadir
görülen tümörlerdir. Ependimomalar, medulloblastoma ve astrositoma gibi çocukluk
çağında sık görülen tümörlerdendir. Dört gruba ayrılmaktadır; subepandimoma,
miksopapiller ependimoma, epandimoma ve anaplastik epandimoma. Baş çevresi
büyük olan 3 yaşındaki erkek çocuk bulantı, kusma, bilinç bulanıklığı ve sağ hemiparezi
gelişmesi üzerine acil servise başvurdu. Yapılan  kranial manyetik rezonans
görüntülemede  sol paryetal supratentorial ekstraventriküler içerisinde yer yer kistik
alanları olan, tübüler vasküler yapıların izlendiği, yoğun kontrast tutan solid 101x72x67
mm boyutlarında tümöral kitlesel lezyon tespit edildi. Tedavide cerrahi ilk tercihdir,
radyoterapi ve kemoterapi olgunun yaş ve klinik özelliklerine göre değerlendirilir.
Tümör mikroskobik gross total parankimden sıyrılarak çıkarıldı. Ameliyat esnasında
tümörün lateral ventrikülle ilişkisinin olmadığı saptandı. Yapılan histopatolojik
incelemede perivasküler psödorozet formasyonu, mitoz ve masif kalsifikasyonlar
izlendi. İmmünohistokimyasal incelemede glial fibriler asidik protein (GFAP) ile zayıf
boyanma, epitelyumyal membran antigen (EMA) ve sinoptofizin kromogranin ile fokal
boyanma tespit edildi. Bu bulgular  anaplastik ependymoma (WHO 2000'e göre grade 3)
ile uyumlu bulundu. Ameliyat sonrası yapılan nöroradyolojik incelemelerde tümörün
total çıktığı görüldü. Hastaya daha sonra radyoterapi de uygulandı.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Makrosefali, Anaplastik ependimoma, Dev tümör,
Supratentorial ekstraventriküler ependimoma.

ABSTRACT
Extraventricular ependymomas are rarely seen neoplasms among neuroepithelial
tumors. Ependymomas are frequently encountered tumors like medulloblastomas and
astrocytomas in childhood.  They are divided into four groups, ie. subependymoma,
mixopapillary ependymoma and anaplastic ependymoma. 
A 3 year -old child whose head circumference is  abnormally larger for his age referred
to the emergency service  because of development of nausea, blurred conscious, and
right hemiparesia. Cranial magnetic resonance imaging demonstrated a solid tumoral
mass lesion (101 x 72 x 67 mm) with intense contrast uptake, which contained tubular
vascular formations, and occasional cystic areas. Commonly surgery is the first treatment
option for such tumors. Adjuvant theraphy such as radiotherapy and/or chomotherapy
is  performed according to the evaluation of  age and clinical manifestations of the
patients. Tumor was dissected totally from the parenchyma using microsurgical
approach.  During operation tumor was found to be at a safe distance from lateral
ventricle. Histopathological examination revealed perivascular pseudoresette formation,
mitoses and massive calcifications. Immunohistochemical examination demonstrated
poorly stained areas with glial fibrillary acidic protein (GFAP), and focal  areas retaining
epithelial membrane antigen (EMA) and cynoptophysine  chromogranin dyes. These
findings were found to be consistent with anaplastic ependymoma (Grade 3 according to
WHO 2000 criteria). Postoperative neuroradiological examinations confirmed total
extirpation of the tumor. Later on the patient also underwent radiotherapy.
KEY WORDS: Macrocephaly, Anaplastic ependymoma, Giant tumor, Supratentorial
extraventricular ependymoma



GİRİŞ
Ependimomalar, glial nöroepitelyal tümörler

içinde nispeten nadir görülen tümörlerdir.
Ependimomalar, medulloblastoma ve astrositoma
gibi çocukluk çağında sık görülen tümörlerdendir.
Ependimomalar çocukluk çağı tümörlerinin %5 ile
10'unu ve ilk 3 yaş dönemdeki çocukluk çağı
tümörlerinin ise %30'unu kapsarlar. Supratentorial
ependimoma daha az görülürler ve infratentorial
ependimomaların %30'u kadardırlar.  Ventriküler
sistem ve spinal kordun ependimal hücrelerinden
kaynaklanır(19,22). Ependimomaların çok küçük bir
kısmı ventriküler sistemden bağımsız olarak beyin
parankiminden de kaynaklanabilirler ve bunların
embriyonik ependimal kalıntılardan kaynaklandığı
düşünülmektedir. Dünya sağlık örgütü (WHO) 2000
histopatolojik sınıflamasına göre ependimomalar
dört gruba ayrılmaktadır; subepandimoma,
miksopapiller ependimoma, epandimoma ve
anaplastik epandimoma(24).

Biz nadir görülen üç yaşında sol paryetooksipital
ekstraventriküler dev anaplastik ependimom
nedeniyle kliniğimizde ameliyat edilen olguyu
klinik, nöroradyolojik özellikler, cerrahi tedavi,
patoloji,  ve takip yönünden inceledik. 

OLGU SUNUMU
Baş çevresi yaşıtlarına göre büyük olan 3 yaşında

erkek çocuk, 01.12.2005 de 2.5 aydır devam eden son
2 gündür şiddeti artan bulantı, kusma, iştahsızlık ve
zaman zaman gelişen bilinç bozukluğu şikayetleri
ve aynı gün nöbet geçirme öyküsü ile acil
polikliniğimize başvurdu. Nörolojik muayenesinde
sağ kol ve bacakta güçsüzlük ve sağ taraftaki derin
tendon reflekslerinde canlılık saptandı.  Baş
çevresinde fazla büyüme ailesi tarafından bildirildi
ve yapılan ölçümde 55 cm bulundu (Şekil 1).
02.12.2005 de yapılan kranyal manyetik rezonans
görüntülemede (MRI)  sol paryetalde  T1 ağırlıklı
seride hipointens,  T2 ağırlıklı seride heterojen
hiperintens içerisinde yer yer kistik alanların ve
tübüler vasküler yapıların izlendiği ağırlıklı olarak
solid iç yapıda, kontrastlı incelemelerde yoğun
kontrast tutulumu gösteren 101x72x67 mm
boyutlarında tümoral kitlesel lezyon saptandı. (Şekil
2). Sol lateral ventrikül posterior kesiminde
kompresyon, üçüncü ve lateral ventriküllerde hafif
genişleme, orta hat yapılarında sağa doğru 18 mm
şift vardı. 

Yapılan rutin laboratuar, endokrin ve serolojik
incelemelerde bir özellik saptanmadı. Hastaya
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05.12.2005 tarihinde yapılan sol paryetooksipital
kraniotomi ile kirli sarı renkte, kısmen  yumuşak,
normal beyin dokusundan kolay ayrışabilen,
çevresinde vasküler yapılar ve kalsifikasyonlar
barındıran tümör dokusu mikroskobik total enblok
tarzda çıkarıldı (Şekil 3). Ameliyatta tümör duraya
yapışık fakat kemikte invazyon  yoktu. Tümör
periventriküler bölgeye invaze olmasına rağmen
ventrikül operasyon esnasında açılmadı.

Şekil 1: Baş çevresi 55 cm   

Şekil 2: Pre op MRG
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Tümörün histopatolojik incelemesinde
gliofibriler doku içinde diffüz tarzda yayılan ince
granüler kromatin yapısına sahip oval şekilli
sitoplazmaları seçilemeyen atipik epandimal
hücrelerden meydana gelen malign tümöral
infiltrasyon görüldü. Tümör hücreleri belirgin
ependimal rozetler yapıyordu. İçinde fokal nekroz
alanları, yaygın vasküler proliferasyon, belirgin
endotelyal proliferasyon vardı. Ayrıca
pseudorozetler, rozet formasyonları ve 10 büyük
büyütme alanında (10 BBA da) 5 adet mitoz tespit
edildi. Dural infiltrasyon da saptanmıştır.
İmmunohistokimyasal incelemede glial fibriller
asidik protein(GFAP) ile zayıf boyanma  olup
epitelyal membran antigen (EMA) ve sinoptofizin
kromogranin de fokal boyanma izlendi. Bu
bulgularla olgunun fokal anaplazik değişiklikler
gösteren piamater ve subaraknoide yayılan
anaplazik ependimom (WHO 2000'e göre grade 3)
kabul edildi (Şekil 4).

Operasyon sonrası hastada ek nörolojik defisit
gelişmedi,  hafif başağrısı dışında yakınması yoktu.
On  günde hafif hemiparezisi tamamen düzeldi.
Postoperatif  dönemde yapılan kontrol beyin
tomografisinde  ve MRI  da tümörün total çıktığı
operasyon alanında nöral dokulara bası yapmayan
az miktarda hematomun mevcut olduğu görüldü
(Şekil 5). Spinal incelemede metastatik özellik
'seeding' saptanmadı. 

Hasta postoperatif  dönemde pediatrik
onkolojiye yönlendirildi. Hastaya tümör sahası olan
sol paryetal bölgeye 180cGyX25=45Gy'ye ilave
olarak 5.4Gy de Boost olmak üzere   toplam 50.4 Gy

Şekil 4: Olgunun mikroskobik görüntüsü

Şekil 5: Post op erken MRG 

Şekil 3: Olgunun histopatolojik görüntüsü 

Şekil 6: Post op 6. ay MRG



lokal radyoterapi uygulandı ancak kemoterapi
yapılmadı. Olgumuzun 6. ay kontrolünde kontrast
tutan kitle saptanmadı (Şekil 6). 

TARTIŞMA
Epandimomalar çocukluk çağı beyin

tümörlerinin %5 ile 10'u arasında görülmektedirler.
İlk 3 yaş dönemindeki çocukluk çağı tümörlerinin
ise % 30'u epandimomalardır(14,18).  Pediyatrik
beyin tümörleri içinde medulloblastoma ve
astrositomadan sonra üçüncü sıradaki tümörlerdir.
Pediatrik dönemde görülen epandimomaların üçte
ikisi posterior fossada görülmektedir. Bu yüzden
bulantı, kusma, başağrısı, ataksi, papilödem,
nistagmus, kranial sinir paralizileri, kilo kaybı ve
küçük çocuklarda baş çevresi büyümesi gibi
bulgularla başvururlar. Çok daha küçük çocuklarda
gelişim geriliği, irritabilite  ve kilo kaybı
görülmektedir. Bizim olgumuz  büyük,
supratentorial, extraaksiyal ve ventriküler sistemle
ilişkisiz  çocuklarda özellikle bu lokalizasyonda çok
az rastlanan anaplastik epandimoma olgusu idi.
Supratentorial lokalizasyonlu epandimomalar
literatürde de sık değildir (17). Çocuklarda
supratentorial paraventriküler lokalizasyondaki
kitlelerin tanısı güçtür. Bu yüzden tümörler çok
büyük boyutlara gelirler ve bazen dura mater ve
ventriküler sistemi invaze ederler. Nitekim bizim
vakada tümör çok büyük boyutlara gelmiş ve durayı
atake etmişti ve büyük tümöral kitle baş çevresinde
büyümeye neden olmuştu.

Bu tümörlerin MRI özellikleri de farklılık
göstermektedir. Epandimomalar değişik derecelerde
kalsifikasyonlar ve kontrast madde tutulumu
gösterirler. Ayırıcı tanıda intraventriküler
meningioma, oligodendroglioma, santral
nörositoma, subepandimal giant cell astrositoma,
koroid pleksus papilloma, subepandimoma, germ
hücreli tümör, desmoplastik infantil ganglioglioma
ve primitif nöroektodermal tümörler gibi nadir
görülen tümörler göz önünde bulundurulmalıdır
(22).

Çevresel faktörlerin epandimoma gelişimine
katkıda bulunduğu bilinmektedir. Nörofibromatozis
TİP2 hastalarının %2-5 inden epandimom
gelişmekte ve yapılan incelemelerde kromozom
22'ye odaklanmak gerektiği ifade edilmektedir.
Çünkü tümör supresyon geninin kromozom 22 de
olduğu ve bunun kaybının anaplastik ependimoma
oluşumuna katkıda bulunduğu bildirilmiştir.
(13,25). Bizim hastaya yapılan kromozomal
çalışmada özellik saptanmadı.
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Ependimomaların tedavisinde en önemli nokta
tümör kitlesinin olabildiğince eksizyonudur ve en
önemli sorun tümörün nüks olmasıdır(2,15,27,28).
Pediatrik kanser çalışma grubuna göre tama yakın
rezeksiyonlu hastaların 5 yıllık sağ kalımı  %66 iken
rezidüel tümör bulunan olgularda bu oran %11
olarak bildirilmiştir(21). Alman beyin tümörleri
çalışma grubunun yaptığı bir çalışmada 3 yaş üstü
anaplastik astrositomalı çocuklarda eğer komplet
rezeksiyon yapılabilmişse 3 yıllık sağ kalım oranı
%83.3 iken inkomplet cerrahili olgularda %38.5 tir.
Yine başka bir çalışmada bebek ve 3 yaş altı
çocuklarda komplet cerrahi ile elde edilen 3 yıllık sağ
kalım %41.2, inkomplet cerrahide %12.5 olarak
bildirilmiştir.(12,26). 12 hastalık bir çalışmada 6
hastaya sadece cerrahi tedavi uygulanmış ve yalnız 1
vakada geç dönem rekürrens saptanmıştır(16).
Anaplastik ependimomalı küçük çocuklarda
adjuvan tedavi yapmadan sadece cerrahi tedavi geç
dönem hastalık sorunlarını önemli derecede
azaltabilecektir. Bu yüzden eğer rezidiv tümör varsa
ikinci bir cerrahi ile bu durumun giderilmesine
çalışılmalıdır. Ancak bu küçük çocuklara yapılacak
agresif cerrahinin getireceği riskler de gözden
kaçırılmamalıdır. Buradan da anlaşılacağı gibi
adjuvan tedavisiz cerrahi tedavinin rolü hala kesin
sınırlarla çizilmiş değildir(5).

Prognozda cerrahi özelliklerden sonra ikinci
önemli faktör yaştır. 2 ile 7 yaş arasında prognoz
daha kötüdür ve yaş azaldıkça malignite ihtimali
artmaktadır. Küçük yaşlarda nörotoksisite nedeniyle
radyoterapinin etkin dozlarının kullanılamadığı da
düşünülürse durum daha kötüleşmektedir. Cerrahi
esnasında 3 yaş altında olan 20 hastalık bir çalışmada
hastaların 13'ünde 30. ayda nüks gelişti ve kötü
prognozla sonuçlandı(19).

Anaplastik epandimomalarda kemoterapinin
yeri  tartışmalıdır. 3 yaşından büyük çocuklarda
yapılan bir çalışmada vinkristin ve lomustine’nin
anaplastik epandimomalarda fayda sağlamadığı
tespit edilmiştir(6). Pediatrik kanser grubu
çalışmasında postoperatif rezidü tümörü olan 5
hastaya uygulanan kemoterapiden sonra hiçbir
hastada olumlu sonuç elde edilememiştir. Bu
konuda yapılan diğer değişik çalışmalarda
kemoterapiye cevap oranları %0 ile %48 olarak rapor
edilmiştir(9). Bu bilgiler ışığında olgumuza
kemoterapi uygulanmadı.

Çocuklarda anaplastik epandimomlar ileriki
dönemlerde rekürrens geliştirebilirler. Hastalarda



cerrahiden 1 yıl sonra yapılan radyoterapiden sonra
5 yıllık sağkalım %63.3, 2 yıl sonra yapılan
radyoterapiden sonra bu oran %25.7 olarak tespit
edilmiştir. Anlaşılacağı gibi radyoterapinin 1 yıldan
fazla geciktirilmesi surviyi etkilemektedir(4).
Yapılan başka bir çalışmada radyoterapi uygulanan
21 hastalık bir grupta 3 yıllık sağkalım oranı %66.7
iken, radyoterapi uygulanmayanlarda bu oran
%38.5 bulunmuştur. Burada önemli sorun
radyoterapinin rekürrens olana kadar geciktirilip
geciktirilmeyeceğidir. Beyin tümör gruplarının çoğu
sadece tümör yatağına radyoterapiyi
önermektedirler. Tecrübeler göstermektedir ki
yayılmamış epandimomalarda tüm SSS
irradyasyonunun  faydası tespit edilmemiştir. Bu
yüzden nöral dukuya uygulanan radyasyon miktarı
ne kadar az olursa uzun dönemdeki nöral risk de o
kadar azalacaktır(26).  Bizim olguda tümör sahası
olan sol paryetal bölgeye 180cGyX25=45Gy'ye ilave
olarak 5.4Gy de Boost olmak üzere   toplam 50.4 Gy
lokal radyoterapi uygulandı. 

Patolojik incelemesinde WHO sınıflamasına göre
epandimomalar 4 gruba ayrılmaktadır;
subepandimoma, miksopapiller epandimoma,
epandimoma ve anaplastik epandimoma.  Bunlar
içinde anaplastik epandimomlar yüksek selülerite,
değişken nükleer atipi, belirgin mitotik aktivite,
önemli vasküler proliferasyon ve hücresel yapı
bozukluğu gibi malign histolojik özellikler gösteren
bulgularla karakterizedirler. Yapılan çalışmalarda
nekroz ve her alanda 10 mitoz bulunduran artmış
proliferatif indexli tümörler kötü prognoza
sahiptirler(1). Ayrıca prognoz, recurrens zamanı ve
tedaviye cevabına göre değişik klassifikasyonları da
vardır. Patolojisinde 3 klasik histolojik özellik rol
oynamaktadır: perivasküler psödorozetler, doğru
epandimal rozetler ve blefaroplastlar.
Epandimomaların çoğu glial fibriler asidik protein
(GFAP) antikorları ile reaksiyona girer ve özellikle
de perivasküler rozetler tespit edilir. Bazı anaplastik
tümörlerde epitelyal membran antigen(EMA) gibi
epitelyal markerlar ile GFAP'a göre daha iyi
boyanma elde edilir. Bizim vakanın patolojik
incelemesinde; makroskobik görüntüsünde tümör
kitlesini çevreleyen pia benzeri zar mevcuttu ve bu
durum tümörün ektopik bir epandimom olduğunu
ve ventriküler sistemden bağımsız olduğunu
gösteriyordu. Mikroskobik incelemede  nekroz,
mitoz, yaygın rozet formasyonları, yaygın
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psödorozetler, vasküler proliferasyon immünhisto-
kimyasal incelemede de EMA da fokal boyanma
gözlenip GFAP da zayıf boyanma izlenmesi
anaplastik özellikleri desteklemektedir (11,13).

SONUÇ
Anaplastik ependimomalarda sağkalım çıkarılan

kitle ile doğru orantılıdır. Bu yüzden mümkün
oldukça geniş rezeksiyon yapılmalıdır. Yaş ve klinik
özellikleri dikkate alınarak radyoterapi ve
kemoterapi açısından değerlendirilmelidir.
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