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OZET:

11 yaginda bir kiz ¢ocugunda sol frontoparzetal yerlesimli pleomorfik ksan-
 oastrositom olgusu bildirildi. Hasta 1989 Temmuz'unda opere edildi. Mikrosko-
- pik olarak, timor retikiilin liflerinden zengin ksantomatoz bir stroma i¢inde mul-
tiniikleer dev hiicreler ve yer yer kopiiksii sitoplazmall pleomorfik hiicreler
gostermekteydi. Bunlara ek olarak tiimérde mitozlar nadirdi ve nekroz yoktu.
 Tiimor hiicrelerinin ¢ogusu sitoplazmik glial fibriler asidik protein (GFAP) boyast
ile pozitif sonug verdi. Tiimoriin total ¢cikarilmasini izleylen 4. yilda, hasta hayat-
 taydi ve tlimoriin rekiirrensine iligkin kanit yoktu.

Anahtar Kelimeler: Astrositom, Dev hiicreli sarkom, Glial fibriler asidic
~ protein, Pleomorfik ksantoastrositom

GIRIS:

Serebral hemisferlerin parankim hiicrelerinden ge 1§,en primer tiimd&rleri ma-
lign olarak bilinirlirler. Gelencksel olarak santral sinir sistemi (SSS) tiimorlerinde
selltiler pleomo:f‘wm dev veya bizar hiicrelerin varhig, tiimor davraniginin kot
~ bir isareti olarak diistiniilmektedir (1-4). Bununla birlikte malign hiicreler
- gosteren pekcok beyin timdrii olgusunun yapilan klinik takiplerinde uzun yillar
- semptomsuz, yasadifi bildirilmektedir (2,3,5,6).

1979'da Kepes ve ark., yaslan 7 ile 25 arasinda, ylizeyel korteks ve lepto-
meninksleri birlikte tutmus; 1yi simirly, kistik komponentli, belirgin selliiler atipi
ve bizar hiicreli, ksantomatoz alanlara sahip 12 olguluk degisik bir-astrositom tlirii
tammlamislardir (6). Hiicreler zengin retikiiler ag -tarafindan ¢evrelenmis ve
kOptiksi siloplazmalan vardi. Bu timorlerin asikar plelomorfizm, bizar sitoloji ve
mitoz gibi malign davrams: sergileyen mikroskopik bulgularina ragmen, hasta-
larin oldukg¢a uzun bir yasam stirmeleri dikkat ¢ekici idi (1,2,3,6 7) Bu nedenle
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Kepes ve ark. daha once astrositik dogas1 kanitlanmig timorlerin astrositomlar
iginde spesifik bir siniflandirmay: hak ettigini ve bu yeni antitenin pleomorfik
ksantoastrositom (PXA) diye adlandirlmasinin uygun olacagini 6nermislerdir (6),
Literatiirde, 1979'daki ilk bildiriden giiniimiize kadar 91 PXA olgusu belirledik.

Bu bildiride amacimiz, klinik, patolojik ve biyolojik davrams kriterleri ile
PXA tammina uyan bu nadir olguyu sunmak ve tibbi literatiire katkida bulun-
makiir. '

Olgu Sunusu;

1989 Temmuz'unda yiiriiyememe, gormesinde azalma, kusma ve bayilma
nobeti ile bagvuran 11 yasindaki kiz ¢cocugu Atatiirk Universitesi, Norosirurji De-
partmani'na yatinldi. Hastanin bagvurusundan 6 ay 6nce gormesinde azalma, sa§
bacaginda ve kolunda gii¢siizliik basladidi, son bir ay i¢inde 3-4 kez 5 dakika
stiren bayilmalarinin oldugu ve son iki haftada siddetli bagagnlari ile kusmalarimn
oldugu Ggrenildi..

Yapilan fizik muayenede; bilinci agik, koopere ve oryente olan hastada bila-
teral optik atrofi, sag hemiparezi ve sagda Babinski delili belirlendi. Hastaya ka-
rotis ve vertebral angiografisi yapildi. Sol frontoparietalde avaskiiler kitle bulgu-
lan saptandi ($ckil-1a ve b). Bilgisayarl tomografi (BT) ve manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) incelemeleri olanaksizliktan dolay: yapilamadi.

Sekil -1a: Sol karotis anjiyografisi (A-P) gérﬁnﬁm: Kallozal ve perikallozal arterlerin
saga iten avaskiiler bir kitle gorliniimii izlenmektedir. -
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Sekil-1b: Sol karotis anjiyografisi (lateral) gériiniim: Fronto-parietal yerlesimli
avaskiiler kitleyi telkin eden perikallozal arterlerin yukan dogru deplasmam izlenmektedir.

Frontoparietal kraniotomi yapilarak subkortikal yerlesimli, kistik kompo-
nenti olan ve icinde jole kivaminda sarimtrak sivi bulunan, gri-pembe renkli
yaklagik 5 cm ¢apinda, sol lateral ventrikiliin frontal boynuzuna kadar indigi
 gbzlenen tlimdr otal olarak gikariidi. Dura mater salim olup, timdr ¢evre doku-

dan kolayca ayrnilabiliyordu. Hid ifon valvli
ventrikiiloperitoneal gant yerlegtin

Postoperatif donemde herhangi bir komplikasyon gdriiimeyen hasta, posto-
peratif 7. glinde hastaneden, ¢ikarildi. Kemoterapi ve radyoterapi uygulanmadi.

Histolojik incelemede; timor fuziform ve yuvarlak hiicreler ile dev
_hiicrelerin bir arada bulundugu hiicresel pleomorfizm gostermekte idi (Sekil -2)
Tiimoriin ¢ogu alanlart H&E ile bazofilik boyanan ksantomatdz bir ara madde
icermekte idi (Sckil-3). Mitoz ve nckroz yoktu. Ozellikle vaskiiler yapilar
etrafinda belirgin olmak iizere lenfositik infiltrasyon dikkat ¢cekmekte idi. Timor
Gomori'nin giimiis boyasi ile retikiilinden zengin boyandu. Retikiilin fibrillerinin
baz1 alanlarda hiicreleri tek tek, bazi yerlerde kiimeler halinde ¢evreledigi gortildii
~ (Sekil -4). Yapilan immunperoksidaz ¢aligmada, dev ve bazi kopiiksii hiicreler de
~ dahil olmak tizere, hiicrelerin ¢ogunun sitoplazmik glial fibriler asidik protein
~ (GFAP) pozitifligi ortaya kondu ($ekil-5).
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Sekil-2: Selliiler pleomorfizm gésteren timér dokusu i¢inde multiniikleer dev hiicreler
izlenmektedir (H&E boyasi, X100).

Sekil-3: Ksantomatéz bir ara madde igihdc kopiiksii hiicreler gériilmektedir (H&E
boyasi, X100).
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Sekil-S' immunohistokimya@al GFAP boyast ile tiimor hiicrelerinde stoplaz-
mik pozitif boydnmd izlenmektedir (immunoperoksidaz boya, X400)

Operasyondan 4 yil sonra (Haziran 1993'de) yapilan kontrol muayenede bi-
lateral amoroz ve sag hemiparezi oldufu saptandi. Yapilan bilgisayarlt tomografi
(BT) incelemesinde, tiimér lokahzasyonuna uyan kisimda hipodens alan ve kom-
kal atrofi gortildii (Sekil-6). Sant fonksiyone idi.

‘ Sekil -6: Hastanin postoperatif 4. yilda yapilan kontrolu sirasinda yapxlan' BT incele-
. mesinde, ¢ikarilan tiimédre ait sol frontotémporal bolgede hipodens alan, gliozise bagh sol
lateral ventrikiiliin frontal boynuzunda cekilme goriilmektedir. Ventrikiillerde hafif dilatasyon

ve sag lateral ventrikiil icerisinde.ventrikiilo peritoneal santin proksimal pargasi izlenmekte-
dir. '
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TARTISMA:

1979'da Kepes ve ark., yaslar 7 ile 25 arasinda 12 olguluk bir supratento-
rial astrositom serisini PXA adiyla sunarak, bu timorlerin serebral hemisferlerde,
ytizeyel kortikal yerlesimli, kistik komponentli, bazilarinin kapsiil benzeri yapi ile
cevrili olduBunu ve etraftan kolayca ayrilabildigini; histolojik olarak degisik
tiirlerin birarada bulundugu pleomorfik hiicre populasyonu i¢inde dev hiicreler ve
lipid ile yiikli kopiiksii ksantomatdz hiicrelerden olustuklarim, mitozun nadir .
gorildiigiinii ve fokal kistik degisiklerin oldugunu fakat nekroz gorilmedigini bil-
dirmislerdir (6). Bu bulgular daha sonra Gomez ve ark. (1) Palma ve ark. (3),
‘Stuart ve ark. (4), ve Weldon-Linne ve ark. (7)'nin ¢ahsmalanyla da desteklen-
migtir. , T

PXA olgularinda tiimériin frontal ve parietal b(‘)‘lgedé, ylizeyel kc')n_ikal' veya -
leptomeningeal ‘yerlesimli oldugu, klinik bulgu olarak en sik motor ve duyusal

(=4 S

- bozukluklar ile epilepsi olusturdugu bildirilmektedir (1,3,4,6). :

Olgumuzda oldugu gibi PXA'lann makroskopik olarak siviile dolu kist
icermeleri 6nemlidir. Bu bulgu preoperatif kontrast ¢alismalarda serebral hemis-
ferlerin kistik gliomunu hatrlatir (1).

Bol retikiilin fibrilleri ve lipidle yiiklii kopiiksii hiicreler PXA'nin mezenki-
mal kékenli oldufunu akla getirmektedir. Retikiiler fibrillerin ayn1 zamanda me-
ningeal mezenkimal hiicre liflerini de igeren astrositik bazal membranlan temsil
ettigi diiglinilmektedir (6). Yapugimiz giimiis boyasi ile timéoriin zengin retikiler
© causi gosterilmigtir, ” : : :

Neoplastik astrositlerin sitoplazmalarindaki lipid damlaciklan her zaman
timoriin benign biyolojik davramgh oldugunu gostermez. Kepes ve Rubinstein'in
calismalaninda yaptiklan: histolojik incclemede, genig nekroz alanlan iceren
ytiksek gradeli bir astrositom tipinde lipid damlasi igeren kopiiksti hiicreler bul-
malanna ragmen, olgulann tiimii tan1 konduktan sonra 1 yildan daha kisa bir siire
icinde dldiiler (8). : '

Her seyden 6nce PXA oldugu iddia edilen bir tiimériin astrositik kaynakl
oldugu kamtlanmahdir. Bildirilen PXA'larin ¢ogu immunperoksidaz metoda gore
dokuya GFAP tatbik edildifinde pozitif reaksiyon verir (1,3,4,7).
Immunohistokimyasal ¢aligma ilc yaptigimiz GFAP boyasi, deve ve kopiiksi
hiicreler de dahil olmak iizere ¢cogu hiicrelerin sitoplazmasim pozitif boyadu.
Bdylece tumorun astrositik natiiriing kanitlamig olduk. ' :

, PXA, beyin parankiminde leptomeninkslerin fibroz ksantomlarindan

ayirtedilmelidir. Fibroz ksantom makroskopik olarak meningioma, histolojik ola-
rak da fibroz histiyositoma benzeycbilmektedir. Bazi fibroz ksantomlarda genis
- nckroz alanlar, niikleer pleomorfizm ile yliksck oranda mitoz goriilebilir. Ancak
fibroz ksantomun igerdigi tiim hiicreler GFAP ile reaksiyona sokuldugunda nega-
?lf g;)nug verir. Bu PXA'u fibroz ksantomdan ayirtan en giivenilir yontemdir
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Bazen PXA'u serebral hemisferlerin astrogliasindan kaynaklanan, geng
~ yagin diger bir tumoru olan pleositik astrositomdan ayirmak gerekebilir. Pleositik
~ astrositom, kanamasiz, kavitesiz, iyi diferansiye ve monomorfik ¢zellikte bir
tiimordiir. Hiicreler fuziformdur ve bipolar ince, uzun fibriler uzantilara sahiptir.
Lipid damlaci@ igermeyip, diizenli ve ortokromatik bir ¢ekirdege sahiptirler (1,9).

Multintikleer dev hiicreler gostermekle birlikte, goreceli olarak benign dav-
ranigh ksantoastrositomu dev hiicreli glioblastomdan ayiran en 6nemli histolojik
ozellikler, ksantoastrositomda mitozun nadir olmasi ve nekrozun bulunmayisidir
(3-6). .

Hosokawa ve ark. (2) ile Weldon-Linne ve ark. (7) PXA olgularinda
yaptiklari elektronmikroskopik ¢alismalar sonucunda, mikrotubul, mikroflament
~ ve hiicreler aras1 parmaksi ¢ikintilan ile fibriler astrositlere benzer hiicreleri ve

Gzellesmis bazal laminay: gostermislerdir. '

PXA simirli olmasi ve yiizeyel yerlesimi ile ak maddede yerlesen ve yaygin
_infiltrasyon gosteren genel gilomalar ile tezat olusturur. Gliomlarda radikal eksi-
- zyon kismen yapilabilirken, PXA'nin makroskopik olarak total eksizyonu .
miimkiin olmaktadir. Bu, onun prognozunun iyi olusunun bir nedeni olabilir (9).

~ Histolojik pleomorfizme karsin lezylonlanin nisbeten tembel dogasi, timoriin
yavag biiyiidiigiini destckleyen mitoz, nckroz ve vaskiiler endotelyal proliferas-
yonunun yoklugu ile agiklanabilir. Timor hiicrelerinin bu yavag biiyiime karakte-
ri, Hosakawa ve ark.nin yapuiklan desoksi riboniicleik asit sitoflorometrik
~calismalanyla gOsterilmistir (2). ‘

Daha onceki bildirilerde (1-4,7) olgulann ¢ogunun uzun yillar yasamast,
bizim hastamizin da operasyondan sonra 4 yil gegmesine ragmen rekurrens
gostermeksizin hayatta kalmasi iyi prognoz belirtisidir.

Bu tiimorler bazen bir bagka timoOr komponenti ile birlikte olabilirler. Nite-
kim Furata ve ark. geng bir hastada, temporal bolgede yiizeyel yerlesmis PXA ile
- birlikte bulunan gangliogliom olgusu bildirmislerdir (10). : :

Hastamizda da gézlendigi gibi, PXA'min daha ¢ok frontoparietal ve yiizeyel
yerlesimli olmasindan dolay: klinikte duyusal ve motor defisitler ile epileptik
~ nobetler sikca gorilmekiedir. PXA olgulannda en iyi cevap alinan tedavi bigimi
tumorun radikal eksizyonudur. Total olarak ¢ikanlamayan durumlarda ise cerra-
- hiye radyoterapi eklenebilir. Zira radyoterapi az diferansiye ve kiiciik rezidiiel

kitle kalan olgularda zcllikle yararh olabilir. S
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SUMMARY:

PLEOMORPHIC XANTHOASTOCYTOMA
(‘Cqse Report)

This a casc reported of an 11-year-old girl with a left frontoparietal pleo-

- morphic xanthoastrocyloma. The patient underwent surgery in July, 1989. Mic-
roscopically, the tumor showed unique pleomorphic histologic features of abun-
dant reticulin networks xanthomatous stroma. This was composed of
pleomorphic cells with multinucleated giant cells and occasional foamy cells. In
contrary to this, the tumor had neither hemorrhagie nor necrosis. Most of the
tumor cells were positive for glial fibrillary acidic protein. At 4 years following

~ total tumor extirpation, the patient is alive and has had no evidence of tumor re-
currence. :

Key words; Astocytoma, Giant-cell sarcoma, Glial fibriler acidic protein,
Pleomorphic xanthoastrocytoma. : ’ -
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