Pediatrik Cerrahi Dergisi, 6:90-93, 1992

Ekstrakranial metastazl bir pineoblastoma olgusu
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Summary
A case of pineoblastoma with extracranial metastases

Pineoblastoma is one of the primary childhood brain tu-
mors which is considered to be a central primitive neuro-
ectodermal tumor (PNET). A case of pineoblastoma with
extracranial metastases is presented. The pineal gland tu-
mor was diagnosed when the patient was 5 years old. A
ventriculoperitoneal shunt was applied and the tumor was
torally excised, At the age of 10 1i2 years she presented
with a pleural effusion containing tumoral cells resem-

bling the primary tumor. The computerized tomographic
examination of the abdomen revealed retroperitoneal par-
aaortic hypodense lesions which were thought to be extra-
cranial metastases of the pineoblastoma via the ventricu-
loperitoneal shunt. An appropriate chemotherapy regimen
was Instituted and a regression was observed in the le-
sions’ sizes. Although cerebrospinal dissemination is quite
common with pineoblastoma, extracranial abdominal dis-
semination has not been reported in English literature.
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metastases, ventriculoperitoneal shunt

Giris

Pineal alan tiimérleri cocukluk ¢agi merkezi sinir
sistemi malignitelerinin % 0.4-2'sini olusturur. Bu
oran bati iilkelerinde % 0.4-7 iken, Japonya'da %
2.6-6.5 kadardir (1813 Bu bilge tiimérleri pineal
parankim tiimérleri ve germ hiicreli tiimorler olmak
tizere ikiye aynilirlar. Pineal parenkim tiimérleri ise
pincoblastoma ve pineositomadan olusur, bunlar
pineal alan timdrlerinin % 20-40'1m teskil ederler
&.13), Diferansiye olmamis primitif bir tiimor olan
pineoblastoma aym zamanda primitif noroekto-
dermal bir timordiir (PNET).

Olgu Sunumu

H.O. Prot: 422/92, 10 1/2 yasinda, kiz ¢ocugu. Ik
defa 5 vasinda sag goziinde disa ve yukarrya bakis
felci ortaya cikmis ve buna 20 giin sonra sag aya-
Ginda parezi eklenmis. Cekilen bilgisayarili beyin to-
mografisi (BBT)'nde triventrikiiler hidrosefali ve
pineal bolgede hiperdens lezyon gériilmiis. Alfa feto-
protein (AFP) 0.3 IU/ml (N:0-15), karsinoembriyo-
Jenik antijen (CEA) 2.8 ng/ml (N: 0-5), beta human
chorionic gonadotrophin (BHCG) 4.1 miml (N: 0-
10) bulunan hastaya 31.10. 86 tarihinde ventrikii-
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loperitoneal sant takilmis. Miiteakiben 25.11.86 ta-
rihinde pineal bélge tiimérii cerrahi yontemlerle ¢i-
karilmis. Alinan materyalin histopatolojik inceleme-
sinde pineoblastoma tamst konmug (Prot. 1168/86).
16.12.86 tarihinde ileus gelismesi fizerine bridekto-
mi yapilnug ve sant ctkarilmis. 15.1.87 tarihinde ¢e-
kilen BBT'de hidrosefalinin devam etmesi iizerine 1.5
ay stirevle toplam 3500 cgy'lik 15tn tedavisi gérmiis.
30.10.89 tarihinde vinelenen BBT incelemesinde de
hidrosefali saptanmug (Resim 1). 19.2.92 tarihinde
kontrol amaciyvla vapilan magnetik rezonans gortin-
titleme (MRG) tetkikinde rriventrikiiler hidrosefali,
pineal gland bélgesinde kalsifikasyon, sag pariyetal
bélgede porensefalik alanlar ve radyoterapiye bagl
hiperdens yapida demiyelinizasyon alam tespit edil-
mis (Resim 2).

31.3.92 tarihinde sagda sirt agrist yakinmasu ile klin-
igimize yaturilan hastaya yapilan toraks BT incele-
mesinde sag hemitoraksi tamamen dolduran kalp ve
mediasteni sola iten plevral koleksivon saptand: (Re-
sim 3). Torasentez materyalinin sitolojik incele-
mesinde yuvarlak hiicreli habis timdr metastazi, pi-
nealoblast yéoniinden diferansiasyon gésteren PNET
olarak degerlendirildi (Prot. 4373192). 3.4.92 tari-
hinde yapilan batin BT incelemesinde sag hemito-
raks alt seviyesinde ve sag hipokondriyumda peri-
hepatik lobule konturlu yogun hemorajik koleksiyon,
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Resim 1. BBT incelemesinde, ventrikillerin genisledigi suba-
raknoid mesafenin artmadig giriilmektedir (hidrosefali).

Resim 2. MRI incelemesinde, pineal gland bilgesinde kalsifi-
kasyon ve hiperdens yapida demiyelinizasyon alam goriil-
mektedir.

Resim 3. Toraks BT incelemesinde, sag hemitoraksi tamamen
dolduran kalp ve mediasteni sola iten plevral koleksiyon go-
rilmektedir.

retroperitoneumda portahepatis seviyesinden bagla-
yan interaortakaval yerlesimli diizensiz konturlu kit-
le goriildii (Resim 4).

Resim 4. Batin BT incelemesinde; sag hemitoraks alt seviye-
sinde ve sag hipokondriyumda, perihepatik lobiile konturlu
yogun hemorajik koleksiyon, retroperitoneumda porta hepa-
tis seviyesinden baglayan interaortakaval yerlesimli diizensiz
konturlu kitle goriildii.

Resim 5. Batin BT incelemesinde lezyonlarin geriledigi go-
riildii.

Bu sonuglarla 7.4.92 tarihinde VAIA | ve 2 (Vepe-
nid, Adriablastin 1 fosfamid, Aktinomisin) semasina
gore tedaviye baglandi. Hastaya 31.5.92 tarihinde
yapilan toraks ve batin BT 'sinde lezyonlarin tiimiiyle
geriledigi gériildii (Resim 5). 16.6.92 tarihinde
EVAIA I (Endoksan, Vepemid, Adriablistin I fosfa-
mid, Aktinomisin) kiirii bagland.

Tartisma

Pineal alan tiimorlerinden, pineal parankim tiimor-
leri yasamun ilk on yilinda ve kiz ¢ocuklarinda daha
sik goriiliirken, yine bu bolgeden kaynaklanan germ
hiicreli tiimorler en yiiksek oranda 10-20 yag arasin-
da ortaya ¢ikarlar, erkeklerde kizlara oranla (E/K 2)
sik goriiliirler (08). Kiz ¢ocugu olan olgumuzda tii-
moriin ortaya cikis yast 5 idi. Germ hiicreli tiimér-
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lerin embriyogenez sirasinda kranial orta hata mig-

rasyon yapan totipotent germ hiicrelerinden giktigi.

sanilmaktadir. Bunlar germinoma, embriyonel karsi-
nom, korYokarsinom, endodermal siniis tiimorii, te-
ratom ve mikst germ hiicreli tiimér seklinde sira-
lanabilirler (10:14), Bilindigi gibi embriyonel kaynak-
I olan bu tiimérler AFP ve HCG diizeylerinin yiik-
seligi ile birlikte seyrederler (@),

Hastamizda sozii edilen maddelerin diizeylerinin
normal sinirlar igerisinde bulunmusg olmasi, pineal
bélgeden kaynaklanan bu tiimériin ortaya ¢ikis yasi
ve hastanin cinsi birlikte degerlendirildiginde olgu-
nun pineal parenkim tiimérii olabilecegi diigiiniildii.

Tiimér ileri derecede hiicresel olup, kiigiik yuvarlak
ya da oval, kaba kromatinli niivelere sahip hiicreler-
den yapilidir. Morfoloji serebellar medulloblastomu
hatirlatir (14), Zaten PNET grubu igine alinan bu pri-
mitif hiicreli tiimoriin, pineal bez yerlesimli olam
pineoblastom, serebellar yerlesimli olani ise medul-
loblastom olarak kabul edilmektedir. Geleneksel bir
yaklagimla, pek ¢ok pediatrik beyin tiimériiniin kis-
men farkhlasmis ya da yonlendirilmis hiicrenin
transformasyonu ile ortaya ¢iktigi diigiiniilmektedir,
PNET, cok yonlii farklilasma gosteren stem hiicre-

den ¢ikmis bir tiimor olarak kabul edilmektedir
(3.11,14).

Bizim de olgumuzun ilk biopsisi (1168/86) temelde
kiiciik yuvarlak, dar sitoplazmali hiicrelerin diizensiz
tabakalarindan yapilidir. Arada belli belirsiz Homer-
Wright tipi rozetler se¢ilmekte, kismen damar ¢evre-
sinde peritelial dizilim izlenmektedir (Resim 6).
Pineal lokalizasyonu ile tiimér, pinealoblast yo-
niinde farklilagma gosteren PNET olarak yorumlan-
mustir. Hastanin 5 yil sonraki plevral effiizyonun-
dan yapilan preparatlarin H.E. ile mikroskopik ince-
lemesinde ise, ilk tiimore benzer morfolojide hiicre-
ler mevcut olup, bunlar kiiciik kitleler, yerel dizilim-
ler ve bazi alanlarda rozet yapilari olusturmaktadir
(Resim 7). Uygulanan PAS boyasinda, tiimér hiicre-
lerinde glikojen igerigi saptanmamistir, Tiimor digi,
seyrek mezotel hiicresinde ise PAS+graniiller goz-
lenmistir (Resim 8). Immunhistokimyasal NSE (no-
ron spesifik enolaz) boyas: ile bazi hiicre sitoplaz-
malarinda zayif pozitiflik saptanarak yerel noronal
differansiasyon da oldugu diigiiniilmiigtiir. Morfoloji
primer pineal yerlesimli tiimorle aym oldugundan
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Resim 6. Dar sitoplazmal, sitoplazma sinirlari secilemeyen
oval ya da yuvarlak, uniform tiiméral hiicreler ve bunlarin
damar cevresinde peritelial dizilimi goériilmektedir (1168/
86x200-HE).

Resim 7. Kiiciik yuvarlak ya da oval, kaba kromatinli niiveye
sahip hiicrelerin, kan elemanlari arasinda kiiciik kitle ya da
rozetvari dizilimleri izlenmektedir (B4373/92x200HE).

Resim 8. PAS boyasinda, mezotel hiicresi sitoplazmasinda po-
zitif graniiller gozlenmektedir. Tiamér hiicreleri glikojen iger-
memektedir (B4373/92x500 PAS).

plevral sividan aspirasyonla elde edilen tiiméral hiic-
relerin metastatik yayilim oldugu yorumuna gidil-
mistir.
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Olgumuzda tiimdriin operasyonu sonrasi takilan san-
tin komplikasyon gelismesi sonucu ¢ikartimasindan
5 yil sonra, batinda koleksiyon ve retroperitoneumda
porta hepatis seviyesinden baglayan interaortokaval
yerlegimli diizensiz konturlu lezyonlar metastaz ola-
rak degerlendirildi.

Bu arada ortaya ¢ikan akciger metastazinin da kom-
suluk yoluyla gelistigi diistiniildii. Olgumuzda 5 yil
dnce ventrikiiloperitoneal sant takilmasi ve santin 2
ay siireyle kalmasi ile beyin omurilik sivis1 yoluyla
yayilma oldugunu, daha sonra lokal olarak yapilan
radyoterapi tedavisinin buradaki hiicrelere etkili ol-
madigi 5 yil sonra ise burada metastazlarin ortaya
¢iktigim diigtinmekteyiz.

Pineal bez tiimérleri genellikle komsuluk yoluyla
bazen de intraaksiyel uzak yayihm gostermek-
tedirler, Ayrica, ozellikle pineoblastoma ve germi-
nomalar leptomeningeal ve serebrospinal yolla ya-
yilim yapabilmektedirler (5.14). Seyrek olarak pineo-
blastoma, germinoma, embriyonel karsinoma ve kor-
yokarsinomanin (kemik, akciger ve lenf diigiimleri
gibi organlara) sistemik metastaz yaptiklan bildiril-
migtir (47.9,12),

Pineal germinomlarin sant yoluyla batin metastazi
yaptiklar1 literatiirde bildirilmesine ragmen, pineo-
blastomadan sonra bu yolla metastaz aragtirabil-
digimiz kadariyla goriilmemistir. Olgumuzun ilging
ozelligi, nadir gortilen batin ve akciger uzak metas-
tazlarinin sant operasyonundan 5 sene sonra ortaya
cikmasi ve yayilimin muhtemelen beyin omurilik s1-
vist araciligi ile gerceklesmesidir.
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