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Derleme

ABSTRACT

Subependymal giant cell astrocytomas are considered developmental pathologies and are generally known as benign tumors. 
They may present with increased intracranial pressure and hydrocephalus as a result of growth in the ventricular region around 
foramen Monro. They may also be associated with tuberous sclerosis, an autosomal dominant inherited systemic disease. Classical 
neurosurgical surgical approaches and cerebrospinal fluid diversion techniques may be sufficient for their treatment. The follow-up 
after surgical treatment should be long-term, bearing in mind that tuberous sclerosis may be a component.
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ÖZ

Subependimal dev hücreli astrositomlar gelişimsel patolojiler olarak düşünülmekte olup genelde iyi huylu tümörler olarak bilinir. 
Foramen Monro çevresindeki ventrikül bölgesinde büyümeleri sonucu, kafa içi basınç artışı ve hidrosefali ile karşımıza çıkabilirler. 
Otozomal dominant geçişli, sistemik bir hastalık olan tüberoskleroz ile birlikte görülebilir. Tedavilerinde klasik nöroşirürjikal cerrahi 
yaklaşımları ile beyin omurilik sıvısı yönlendirme teknikleri genelde tedavilerinde yeterli olabilir. Cerrahi tedavi sonrası tüberoz 
sklerosizin bir bileşeni olabileceği akılda tutularak, takipleri uzun süreli olmaktadır.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Subepandimal dev hücreli astrositom, Kompleks tüberoz sklerosiz, Mikrocerrahi

█    GIRIŞ

Subepandimal dev hücreli astrositom (SEDHA) ilginç 
şekilde nöroşirürjinin ilgisini çekmektedir. SEDHA kafa 
içi basınç artımı, nöbet ve fokal nörolojik bulgulara yol 

açan, başlıca foramen Monro’ya, komşu periventriküler böl-
gelerde görülen, histogenezisi bilinmeyen, yavaş büyüyen, 
benign (DSÖ, derece-I) bir tümördür (15,16,20,26,30). SEDHA 
tüm çocukluk çağı beyin tümörlerinin yaklaşık olarak %1,3- 
%1,4’ü oluşturan, foramen monroya komşu periventriküler 
bölgelerin bir tümörüdür (7,15,18,28). SEDHA kompleks 
tüberoz sklerozda (KTS) %6-15 arasında görülür (6,27,29). 
Subependimal nodüllerin progresiv olarak büyümesi SEDHA 
oluşumuna neden olur (18). Genellikle adölesan ve genç yetiş-
kin dönemde görülse de (21,22), yenidoğan döneminde tespit 

edilmiş, genellikle KTS ile birlikte bulunan birkaç olgu bildirimi 
de literatürde yer almaktadır (21). SEDHA, büyümesiyle fora-
men Monro’yu tıkayarak tıkayıcı tipde hidrosefaliye ve artmış 
kafa içi basıncına neden olabilir. Nadir de olsa SEDHA intra-
ventriküler kanamaya neden olabilir (34). Çoğu intraventriküler 
olsa da, beyin parenkiminden de kaynaklanabilirler.

█    PATOLOJI
SEDHA iyi sınırlı, pembemsi beyaz, sert, iyi damarlanmış 
lezyonlar olarak görünür. Genişlemiş damar alanları yanlışlıkla 
anjiomatöz görünüm gibi görülebilir. Fokal kalsifikasyonları 
sıktır. Histolojik olarak, yoğun homojen eozinofilik sitoplazma 
ve eksentrik olarak yerleşmiş nükleer yapı içeren, kısa uzantılı 
çıkıntıları olan büyük piramidal veya fusiform şekilli hücrelidirler. 
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Bazı hücreleri gemisitositlere, bazıları da astroblastlara benzer. 
Kalsifikasyon ve pseudo-rozet formasyonu oldukça yaygındır. 
Mitoz ve nekrotik alanlar nadirdir. Bunlar bulunsa bile, çok az 
prognostik değerleri vardır ve bunların bulunması yanlışlıkla 
glioblastoma multiforme olarak sınıflandırılmamaya dikkat 
edilmelidir.

İmmünokimyasal olarak, bazı hücreler glial orijini varken, 
bazılarının nöral orijini vardır. Glial hücreleri glial fibriller asi-
dik proteine (GFAP), vimentine, S-100 proteine ve CD44’e 
karşı reaktifdirler (12,33). Nöronal hücreleri ise nöron spresifik 
enolaza (NSE), tubiline, mikrotubilin-ilişkili proteinlere (MAPs), 
nöropetid Y’e, met-enkefaline ve beta-endorfine reaktiftir 
(11,12). Yapısal olarak, mikrotübüller, yoğun çekirdekli granül-
ler ve sinapslar görülebilir (19). Gelişmekte olan beynin ger-
minal tabakasının tek yönde göç edip farklılaşmasında sorun 
olduğunu düşündürmekte olup, SEDHA’nın gelişimsel orijini 
olan bir neaplazm olabileceği öne sürülmektedir (5). Kortikal 
tüberler oluşturmak için bazı dizembrionik hücreler tam olarak 
serebral kortekse göç ederken; bazıları da tam olarak göç 
edemezler ve beyaz cevherde lezyon oluştururlar; bazıları ise 
hiç göç etmezler ve subepandimal nodül veya SEDHA’a neden 
olabilirler (2-4).

█    GÖRÜNTÜLEME
SEDHA bilgisayarlı tomografide değişik derecelerde kont-
rastlanan, tek veya bilateral ventrikülomegaliye neden olan, 
kısmen kalsifiye, sert, intraventriküler tümörlerdir. Magnetik 
rezonans görüntülemede ise T1-ağırlıklı kesitlerde hafif hipo-
intensden-izointens arasında görülürken, T2-ağırlıklı kesitlerde 
hiperintens ve gadolinium ile belirgin kontrastlanma gösterirler 
(Şekil 1) (6). Perilezyonel ödem genelde minimaldir. Nadiren 
serpantin sinyal boşlukları dilate damarları gösterir (6). Sereb-
ral anjiyografi geç arteryal fazda tümörün vaskülerizasyonunu 
gösterebilir (10). Bu görüntüleme özellikleri SEDHA’yı aynı 
yerde görülebilen santral nörositom, meningiom, oligodend-
rogliom, piliositik astrositom ve koroid pleksus papillomadan 
ayırmada yardımcı olur.

█    KOMPLEKS TÜBEROZ SKLEROZIS (KTS)
KTS beyin, kalp, böbrekler, gözler ve cildi kapsayan pek çok 
organda hamartom oluşumlarına yol açan otozomal dominant 
bir hastalıktır (15,24). Bu hastalıkta santral sinir sistemi 
içinde başlıca üç tip intrakraniyal lezyon tanımlanır: Kortikal 
tüberler, Subependimal nodül (SEN) ve SEDHA (8,14,23,24). 
KTS’de SEDHA’nın bu durumun karakteristiklerinden olan 
SEN’lerin büyümesinden geliştiği düşünülmektedir (15,31). 
Histopatolojik olarak SEDHA tanısı KTS için patognomonik 
olarak düşünülmekle birlikte, KTS’nin başka hiçbir bulgusunun 
görülmediği SEDHA olguları da bildirilmiştir (1,13,15). KTS 
sıklığı 6000’de 1 insidans ve yaklaşık olarak 30000’de 1 
prevalans ile, 150000 canlı doğumda 1 olarak bildirilmiştir 
(16,28).

KTS tanısı sinir görüntüleme tekniklerindeki ilerlemelerden 
önce klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak konulurdu. 
Vogt klasik klinik triadı fasyal anjiofibroma, mental retardasyon 
ve nöbetleri kapsar (4). 1998’de KTS için uzlaşma konferansı 

sonrasında olgulardaki majör ya da minör belirtiler olarak 
adlandırılan değerlendirilmelerin yapılması sonrasında tanı 
konulması kararına varılmıştır (17). Majör belirtiler: Fasyal 
anjiofibrom, ungual fibrom, üçten fazla hipomelanotik 
makül ve tüylü yama şeklinde cilt lezyonları; kortikal tuber, 
subepen dimal nodül (SEN), SEDHA ve multiple retinal 
hamartomlar gibi beyin ve göz lezyonları; kardiak rabdomyom, 
lenfanjioleyomyomatozis ve renal anjiomyolipom gibi diğer 
organ tümörleridir. Minör belirtiler olarak diş minesinde 
multiple kraterlenmeler, rektal polipler, kemik kistleri, beyin 
beyaz cevher migrasyon anomalileri, gingival fibromalar, 
nonrenal hamartomlar, retinal akromatik bölgeler, dağınık cilt 
lezyonları ve multiple renal kistler sayılabilir. Eğer olgu 1 majör 
+ 1 minör özellik barındırıyorsa KTS olma olasılığı oldukça 
yüksek, sadece 1 majör ya da 2 ve daha fazla minör özelliğe 
sahip ise olası KTS olarak değerlendirilir. 1998 ölçütleri mental 
retardasyon ya da nöbet gibi semptomları içermez (17).

█    TEDAVI
Nöroşirürjikal girişim için ana endikasyon kafa içi basınç 
artışına neden olan tıkayıcı hidrosefalidir. Daha nadir olarak, 
medikal tedaviye dirençli “nöbet” durumunda cerrahi 
gerekebilir. Cerrahide amaç tümörün total olarak çıkarılması 
olmalıdır. Medikal komorbiditesi, rezekte edilemeyen tümör 
veya tümör sonrası devam eden hidrosefali gibi durumlarda, 
beyin omurilik sıvısı yönlendirme yöntemleri düşünülebilinir 
(32).

Cerrahi yaklaşım tümörün yeri ve boyutuna bağlıdır. Trans-
kortikal transventriküler veya interhemisferik transkallozal 
yaklaşımlar birçok olguda kullanılmaktadır. Bu yerleşimdeki 
tümörlerin endoskopik olarak çıkarılabileceği de vurgulan-
maktadır (3). Cerrahi sonuçlar genellikle oldukça iyidir, ancak 

Şekil 1: Kompleks tüberoz sklerosiz ve şiddetli nöbeti olan 10 
yaş erkek çocuğun kontrastlı beyin aksiyel manyetik rezonans 
görüntülemesi.
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yenidoğanlarda sıklıkla bulunan kardiyak rabdomiyomların 
kardiyak aritmi, kalp yetmezliği ve ölüme neden olması nedeni 
ile sonuçlar oldukça kötüdür (21,22).

KTS’nin multisistem etkileri nedeni ile, preoperatif kardiyak, 
akciğer ve renal fonksiyonların değerlendirilmesi çok önemlidir. 
Bu lezyonlar histolojik olarak benign olup, nüks oranları 
oldukça düşük olmasına rağmen, cerrahiden çok uzun zaman 
sonra nüks edebilirler (9). Radyasyon terapisinin faydaları 
tam olarak bu lezyonlarda tam değerlendirilememiş olup, bu 
yöntem sadece nüks lezyonlar için düşünülebilinir. Çok genç 
yaştaki çocuklarda nitroürebazlı sitotoksik ilaçlar kısmı bir 
başarı ile denenmiştir (25).

█    TAKIP
Başarılı bir cerrahi sonrası bu hastalarda iyi bir yaşam kalitesi 
beklense de, bu hastalar TKS’nin diğer belirtileri için klinik 
ve manyetik rezonans görüntüleme ile takip edilmelidir. 
Asemptomatik akrabalar muhtemel KTS açısından taranabilir.

█    SONUÇ
Gelecekte bu lezyonların tam olarak genetik profilinin 
çıkarılabilmesi ile tanı ve tedavide daha yeni tedavi modaliteleri 
ile karşılaşabiliriz. Buna rağmen gen terapisi günümüzden çok 
uzakta gözükmektedir. Başarılı şekilde uygulanan mikrocerrahi 
teknikleri SEDHA tedavisinde ana tedavi olmaya devam 
etmektedir.
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