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OZET

Pleomorfik Ksantoastrositom (PXA) daha ¢ok ¢ocuk ve geng eriskin-
lerde goriilen siklikla temporal lobda kargimiza ¢ikan nadir bir astro-
sitik neoplazidir.Tiim astrositik neoplazilerin %1 ’inden azini olusturur.
Siiperfisyal ve supratentoryal yerlesimlidir. Hastalarin genelde uzun
donemli epileptik nobet hikayesi vardir.

Olgumuz 24 yaginda bayilma sikayeti ile hastaneye bagvurmus erkek
hastadir. MR incelemesinde sag temporal lob yerlesimli, kistik ve solid
komponentleri bulunan , gangliogliom ile uyumlu yer kaplayan kitle
lezyonu bulunmas: iizerine opere edilmis ve histopatolojik inceleme ne-
ticesinde kitleye Pleomorfik Ksanthoastrositom tamsi konulmustur.
Anahtar Kelimeler: Pleomorfik ksantoastrositom, gangliogliom,multi-
niiveli dev neoplastik astrositler

SUMMARY

Pleomorphic Xanthoastrocytoma: A Case Report

Pleomorphic xanthoastrocytoma (PXA) is a rare brain tumor , which
usually involves the temporal lobe of children and young adults. It ma-
kes up less than 1% of all astrocytic neoplasms. The tumor is located
typically superficial and supratentorial. Occasionally long term epilep-
tic seizure is observed in patients’ history. Our case is 24 year old man
who came to hospital with seizure episodes. In his MRI there was a so-
lid and cystic mass in right temporal lobe. Radiologically the mass was
correlated with ganglioglioma and the patient was operated. In the his-
topathologic examination of the tumor it was diagnosed as pleomorp-
hic xanthoastrocytoma.

Key Words: Pleomorphic xanthoastrocytoma, gangliogliom, multinuc-
leated giant neoplastic astrocytes.

GIRiS

Pleomorfik Ksantoastrositom (PXA) nadir goriilen
genellikle epileptik nobet sikayeti ile birlikte olan, gocuk
ve geng erigkinlerin temporal loblarini tutan astrositik bir
neoplazidir(1).Tiim astrositik neoplazilerin %1inden azi-
n1 olugturur. Daha ¢ok 18 yag altinda goriilmesine rag-
men yash hastalarda da, her iki cinste esit oranda goriiliir
(2,3).PXA tipik olarak siiperfisyal ,%98 supratentoryal
yerlesir. Genellikle CT ve MR ile tiimor taninabilir (2,6).
Perifokal 6deme sik rastlanmaz.Kalsifiye alanlara rastla-
nabilir.

Makroskopik olarak PXA sert kivaml, iyi sumrli, or-
tasinda nodiil veya plak seklinde soliter mural nodiil iz-
lenen kistik yapida bir tiimordiir.

Mikroskopik olarak fibriller yapida ve multiniiveli
dev neoplastik astrositlerden olugsur. GFAP eksprese
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eden genis xanthomatéz hiicreler , yogun interseliiler re-
tikiilin ag1 ve lenfositik infiltrat,tiimor hiicre sitoplazma-
sinda eozinofilik graniiler bodyler karakteristik 6zellikle-
ridir.Mitotik figiirler azdir , nekroz yoktur. Immiinhisto-
kimyasal olarak GFAP, S100 + boyanma gosterir (7).

Ayiricr tanida  Gangliogliom,Pilositik ~ Astrosi-
tom,Ganglion Hiicreli Tiimor,Malign Fibréz Histiosi-
tom,Glioblastom ve Subependymal Dev Hiicreli Astrosi-
tom yer alir.Mikroskopik pleomorfik goriiniimiine rag-
men agresif olmayan bir timordiir (2,4).

Tedavisi konservatiftir. Kitlenin tamaminin ¢ikarimi-
na dayanir. Rekiirren tiimorler %10-25 malign transfor-
masyon gosterirler.

OLGU

Olgumuz 24 yasinda erkek hastadir . Son bir aydir
olusan bayilma sikayetinden dolay: hastaneye basvur-
mustur. Mide bulantis1 ,bag dénmesi yoktur. Hastanin
MR’mda sag temporal lob yerlesimli, kistik ve solid
komponentleri bulunan gangliogliom ile uyumlu yer
kaplayan kitle bulunmustur (figl). Hasta SSK Istanbul
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Fig.1: MR da sag temporal lobda lokalize solid-kistik yapida
tiimor izlenmektedir

Egitim Hastanesi Beyin Cerrahisi bolimiinde opere edi-
lerek kitle ¢ikanlmstir.Laboratuarimiza goénderilen ma-
teryal en biyuigii 2x1.5, en kii¢tigii 0.5x0.5 cm ol¢iilerin-
de li¢ adet gri-beyaz renkli doku parcasindan olusmakta-
dir. Histopatolojik incelemede; tiimor bir alanda pia ve
dura ile devamlilik géstermekte diger alanlarda gevre be-
yin parankiminden diizenli bir sinir ile aynlmaktadir
(fig2). Tiimor oldukga seliiler olup belirgin atipik-ple-
omorfik bizar niiveli, bir kisrm multiniikleer;genis eozi-
nofilik sitoplazmali ; intraniikleer inkliizyon ve sitoplaz-
mik lipid vakuolleri iceren dev astrositler icermektedir
(fig3).Vaskiiler endotelyal proliferasyon,artmig mi-
toz,nekroz izlenmemistir. Fibriller matriks iginde igsi
hiicrelerin olusturdugu ve birbirini ¢aprazlayan demet
yapilar1 mevcuttur.Retikiilin boyama ile tiimor hiicreleri-
nin her birinin etrafimin retikiiler lifler ile ¢evrili oldugu
izlenmektedir (figd). Immiinhistokimyasal olarak GFAP
+, S100 yaygin+ ,alfalantitripsin zayif fokal + ,sinapto-
fizin - , kromogranin olduk¢a az sayidaki neoplastik
ganglion hiicrelerinde + , NFP — boyanma gostermekte-

Fig.2: Tumor ¢evredeki beyin parankiminden diizenli bir sinir
ile ayrilmaktadir H&E
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dir. Proliferasyon markeri olarak Ki-67 indeksi %1-2
olarak tespit edilmistir. Tan1 bu bulgularla Pleomorfik
Ksantoastrositom WHO grade II olarak konulmustur.
Hastanin postop.6. ay1 sonunda ¢ekilen kontrol MR inda
kitlenin niiks etmedigi gortilmiistiir. Hastanin bayilma si-
kayeti ortadan kalkmistir.

TARTISMA

PXA tipik olarak ¢ocuk ve geng eriskinlerde goriilen
, serebral hemisferlerde siiperfisyal lokalizasyonda iyi
prognozlu , belirgin seliiler pleomorfizm ve ksantomatéz

Fig.3 :Tiimor hiicre sitoplazmasinda ksantamat6z degisiklikler
ve perivaskiiler lenfositik infiltrat izlenmektedir H&E

Fig.4: Retikiilin ile timor hiicrelerinin herbirinin etrafinin
cevrelendigi izlenmektedir. Retikiilin

degisiklikler ile karakterize astrositik neoplazidir (1).
Astrositik neoplazilerin %linden azimi olusturur. Cocuk
ve geng erigkinlerde cinsiyet ayirimui yapmadan goriiliir.
Hastalarin 2/3’{i 18 yas altidir; yash hastalarda da rapor
edilmistir (1,3). Stiperfisyal serebral lokalizasyon sebebi
ile bir ¢ok hasta uzun dénem temporal bolge kaynakli
epileptik atak hikayesi ile gelir (6). CT ve MR ile timor
kitlesi ve/veya kisti gosterilir (1). Bazi lezyonlarda kalsi-
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fiye alanlar mevcuttur (2). Vakamiz geng erigkin erkek
hasta olup klinifinde bayilma sikayeti mevcuttur.MRda
sag temporal lobda kistik-solid komponentleri bulunan
diizgiin sinirhi kitle izlenmistir.

Makroskopik olarak PXA genellikle biiyiik caphdir,
solid ve kistik kisimlar igerebilir. Kistik komponenti bii-
yiik oldugunda tiim6r mural bir nodiil gériiniimiinde-
dir.Cogunlukla makroskobik rezeksiyonu miimkiin kila-
cak Olgiide sirhidir. Meninkse yapisik olabilir. Dura in-
vazyonu nadirdir.

Mikroskopik olarak fibriller yapida , multiniiveli dev
neoplastik astrositlerden olusur.GFAP eksprese eden ge-
nis ksantomatoz hiicreler , yogun interseliiler retikiilin
ag lenfositik infiltrat tan1 koymada &nemlidir. Eozinofi-
lik graniiler body’lere sikca rastlanir (2). Kiigtik biiyiit-
mede seliller pleomorfizm, artmig periseliiler retikiilin
ekspresyonu,degisken vaskiiler skleroz ve dagmnik peri-
vaskiiler lenfositik infiltrat goriiliir. Tabloya hakim olan
hiicreler biiyiik, sis eozinofilik sitoplazmali ,yuvarlak ek-
zantrik yerlesim gosteren pleomorfik niiveli hiicrelerdir.
Ayrica fibriller matriks i¢inde igsi hiicrelerin olusturdu-
gu birbirini caprazlayan demetler mevcuttur. Hiicresel
atipi, pleomorfizm ,niivelerde hiperkromazi, multiniikle-
er dev hiicreler izlenirken ; belirgin mitoz, nekroz ve en-
dotel proliferasyonu yoktur. Her vakada goriillmemekle
birlikte lipid dropietlerinin birikimi ile sitoplazmik vaku-
olizasyon goriilebilir. Mikroskopik diizeyde hiicresel ya-
pisinin cesitliligi (bizar dev hiicreler, igsi hiicreler, ple-
omorfik hiicreler) ve astrositik kokenli olan tiimér dev
hiicrelerinde sitoplazmada lipid vakuolleri icermesinden
dolay1 tiimor PXA olarak isimlendirilmistir. Belirgin
pleomorfizme ragmen mitotik figiirler azdir, nekroz yok-
tur , varlifinda malign transformasyon siiphesi dogar.
Boyle bir durumda tam tekrar gozden gegirilmeli ve ayi-
ric1 taniya anaplastik fibriller astrositom ve glioblastom
alinmahidir (2).

Immiinhistokimyasal olarak GFAP ,S100 + tir. Alfa-
1 antitripsin ve nonspesifik esteraz pozitifligi goriilmiig-
tiir.(4) Yapilan 40 vakalik bir calismada boyanma paterni
su sekilde bulunmugtur: GFAP %100+, S-100 %100+,
classllII beta tubulin %73+, synaptofizin %38+, NF pro-
teinleri %18 ve %8+ (7). Vakamizda retikiilin ile tiimor
hiicrelerinin herbirinin etrafinin cevrildigi izlenmistir;
GFAP +, S100 yaygin+, alfa-1 antitripsin zayif fokal +,
sinaptofizin -, kromogranin oldukg¢a az sayidaki neoplas-
tik ganglion hiicrelerinde +, NFP — boyanma gostermek-
tedir. Ki-67 indeksi %1-2 olarak tespit edilmistir.

PXA tiimor ¢evresi beyin parankiminde fokal korti-
kal displazi ile birlikte glioproliferatif degisikliklere se-
bep olabilir (8).

PXA tanisinda en 6nemli problem glioblastom veya
malign fibréz histiositom ile karistirmaktir. Eger tlimor

GFAP + ise,lipidize hiicreler varsa, zengin retikiilin ag
iceriyorsa ve lenfoid infiltrat goriiliiyorsa 6n planda PXA
diigtiniilmelidir.Ayirici tanida gangliogliomun , klinik ve
makroskopik bulgular1 PXA ile aym 6zelliktedir.Histo-
lojik olarak neoplastik glial ve néronal elemanlardan
olusan bifazik bir tiimdrdiir. Ayirici tamida immiinhisto-
kimyasal yontemlerden yararlanilir, PXA kist/mural no-
diil yapis1 gosteriyorsa pilositik astrositom veya gangli-
on hiicreli tiimorle karigabilir, fakat PXA’ nin seliilarite-
si, kompaktli§i, pleomorfizmi pilositik lezyonlardakin-
den fazladir PXA malign fibr6z histiositomdan GFAP +
ligi ile ayrilir (2).

Glioblastom glassy eozinofilik sitoplazma icermeme-
siyle, belirgin vaskiiler endotelyal proliferasyon ve nek-
roz varlifi ile ; subependimal dev hiicreli astrositom ise
periventrikiiler lokalizasyonda olmasi , beraberinde tu-
beroz skleroz olmasi ile PXAdan aynlirlar (4).

Cok az oranda hastada kii¢iik ,daha uniform hiicreler-
den olusan , mitotik aktivite, nekroz, interseliiler retikii-
lin boyama kayb1 gosteren anaplastik tiimére transfor-
masyon goriiliir (5). Bunlarda vaskiiler proliferasyon be-
lirgin hale gelebilir. Bircok hasta uzun yillar yasasa da
bazilar1 1-2 rekiirrensten sonra kaybedilir. Rekiirren tii-
morler %10-25 malign transformasyon gésterirler (1,2).

PXA mikroskopik goriiniimiindeki atipi-pleomorfiz-
me ragmen ; CT, MR ve operasyonda iyi stmirhdir, yii-
zeyel yerlesimlidir ,postop. iyi bir seyir gosterir. Postop
tedavide radyoterapi konusunda bekle gor politikasi uy-
gulanmakta, rezidii ve rekiirans durumlarinda gec cerra-
hi 6nerilmektedir. Prognozu etkileyen faktorler rezeksi-
yonun genigligi, mitotik indeks, nekroz , lenfositik infil-
trasyon gibi histolojik bulgularin varlifidir (5). Hasta-
mizda da tedavi sekli olarak total cerrahi rezeksiyon uy-
gulanmustir ve postop 6. aym sonunda ¢ekilen kontrol
MR inda niikse rastlanmamugtir , hasta bu donemi sika-
yetsiz olarak gecirmisgtir.
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