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OZET

intramediiller spinal kord tiimérleri cocukluk caginda
nadirdir. Genellikle sinsi bir seyri vardir, ve agri en sik
rastlanan semptomdur. Burada akut olarak, artan gig-
stizluk, solunum yetmezligi ve biling kaybi ile basvuran 7
yasinda kiz cocugunda goérdigimuiz nadir bir spinal
intrameduller astrositom vakasini  sunmak istedik.
Endotrakeal entiibasyon sonrasinda bilinci acilan, fakat
alt ve Ust ekstremitelerde flask paralizi izlenen hastanin
detayli anamnezinde 6 haftadir gegmeyen sol kol agrisi
oldugu 6drenildi. Cekilen spinal manyetik goriintileme-
sinde (MRG) izlenen yaygin bulboservikal lezyon 6nce-
llikle demiyelizan bir hastalik lehine yorumlanmakla
beraber, tekrarinda servikal intramediller timor lehine
dederlendirildi. Vakamizda koétlilesen MRG bulgulari bizi
dekompresyona yoéneltti ve timor totale yakin olarak
cikartildi. Patolojik inceleme sonucunda anaplastik astro-
sitom saptandi.

Anahtar Kelimeler: Omurilik; astrositom; yogun bakim
birimi; pediatrik; paralizi

ABSTRACT

A case of pediatric cervical intramedullary
anaplastic astrocytoma and a short review of
literature

Intramedullary spinal cord tumors are rare in childhood.
Their presentation is often insidious, and pain is the
most common presenting symptom. We present a seven-
year-old girl who had acutely worsening weakness,
respiratory insufficiency and loss of consciousness on
admission. She regained consciousness after endotracheal
intubation, but remained with flask paralysis of four
extremities. Detailed history revealed that she had an
unrelenting left arm pain followed by weakness for six
weeks. The magnetic resonance imaging (MRI) of her
spine pointed out an extensive bulbocervical lesion,
which was thought to be a demyelinating process
initially, but repeat MRI pointed towards the diagnosis of
cervical intramedullary tumor. In our case, worsening of
MRI findings lead us to a decompressive surgical
strategy and near-total removal of the lesion. The
pathology results revealed an anaplastic astrocytoma.

Key Words: Spinal Cord; astrocytoma; intensive care
units; pediatric; paralysis

GIRIS

Cocukluk cagi tumorleri icinde santral sinir
sistemi (SSS) tumodrleri ikinci sikliktadir. Bu grup
icinde ise omurilik timorleri tim SSS tumorlerinin
%5-10’nunu olustururlar!. Timérlerin en az %30'u
intrameddiller yerlesimlidir ve pediatrik gagda eris-
kinden farkli olarak en sik astrositom (%60)
goraltr?.

Diinya Saglk Orgiitii (DSO) tarafindan astrosi-
tomlar mikroskopik o6zelliklerine gore derecelen-
dirilmistir. Grade I: pilositik astrositom, Grade II:
diuslik grade astrositom, Grade III: anaplastik
astrositom ve Grade IV glioblastoma multiforme
(GBM)’ dir. Spinal kord astrositomlari gocuklarda
%385-90 oraninda dlsuk derecelidir.
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Semptomlar 06zgll dedildir, gec safhada belirti
verir. Agir nérolojik defisit, hidrosefali ve leptome-
ningeal yayilim vylksek dereceli astrositomlarda
dusutk dereceli astrositomlara gore daha siktir ve
prognozlari kotidur.

Bu timorlerde manyetik rezonans gorintileme
(MRG) en etkin goruntileme ydntemi olmakla
beraber benzer sinyal veren dider lezyonlarla
ayirim kolay olmayabilir.

Bu vaka ile gocukluk gaginda nadir gorilen bir
timor olan intramediller spinal astrositomu ve
ayrintili teshisteki olasi zorluklari vurgulamak ve
olguyu giincel literatiir egliginde tartismak istedik.

OLGU

Daha oOnce bilinen bir hastaliyi olmayan fakat
1,5 aydir sol kolda agrn ve gigsuzlik sikayetleri
olan hasta 3 gundir artan halsizlik, yliriyememe
ve nefes darlidi sikayetleri ile goturildiglu hasta-
neden ileri tetkik ve tedavi icin egitim ve aras-



tirma hastanesine sevk edilmis. Acil serviste bilinci
kapanan ve solunumu duran hasta entlibe edilerek
acil beyin tomografisi (BT) gekilmis ve acil girisim
gerektirecek bir patoloji saptanmamis. Entiibasyon
ve balon maske destedi ile suuru acilan hasta
cocuk yodun bakim ihtiyaci nedeniyle klinigimize
transfer edildi.

Hikayesinde 1.5 aydir sol kol adrisi ve gligsliz-
[Ggu nedeniyle ayaktan pediatrik ve ortopedik
kontrollerinin yapildigi, tetkiklerinde kan sayimi,
enfeksiyon-enflamasyon belirtecleri ve romatolojik
tetkiklerinin, sol kol ve omuz diz grafisi, omuz
BT’sinin normal bulundugu; agrinin sebat etmesi
Uzerine cekilen sol omuz MRG'sinde anterior-
superior glenoid bolgede labial yirtik saptandidi ve
agr icin ibuprofen kullandigi 06drenildi. Ates,
doklntli veya travma oOyklsU yoktu. Asilari tam
olan hastanin 3-4 ay 6ncesinde H1IN1 ve tetanoz
asilarn yapilmisti.

Fizik muayenede vicut isisi 34,7° C, kalp tepe
atimi 85/ dk, tansiyon 110/ 60 mmHg idi. Entlbe
olan hastanin bilinci acgik, g6z ve adiz hareketleri
ile koopere idi. Pupilleri izokorik idi ve 1sik refleksi
vardi. Dort ekstremitede flask paralizi, C3 alti
hipoestezi mevcuttu. Derin tendon refleksleri
alinmadi. Babinski lakaytti. Batin muayenesinde
globus vesikalis umblikus hizasinda ele geliyordu.
Organomegali yoktu. Kardiyovaskliler muayenede;
S1 ve S2 normal olup 1-2/6 sistolik ejeksiyon
Uftirimd mevcuttu. Dokintd veya cilt lezyonu
saptanmadi. Ekstremite perflizyonu orta, periferik
nabizlar zayif aliniyordu.

Hastanin yatisindan kisa slire sonra oOzellikle
manipllasyon ile derinlesen ileri bradikardileri
oldu, spinal sok tablosu izlenildi. Beyin ve spinal
MRG'leri suboptimal kalitede olmakla beraber,
bulbustan baslayip C7 vertebra dizeyine dek uza-
nim gosteren silik sinirli, spinal kordda genisle-
meye neden olan, T2 adirlikli kesitlerde ylksek
sinyal 6zelliginde ve T1 adirlikh kesitlerde dlslk
sinyal 0Ozelliginde lezyon dikkati cekmekteydi.
intravenéz (IV) kontrast madde sonrasi tanimla-
nan lezyon superiorunda hafif ylzeysel kontrast
tutulumu mevcuttu. Fundoskopisi normal olan
hastanin yapilan lomber ponksiyonunda (LP) artmis
protein ve hafif pleositoz izlendi (protein 423,8
mg/dl, glikoz 81 mg/dl, I6kosit 18 /mm?3). Tam kan
sayiminda lékosit 20110/mm?3 (%91 PNL), hemog-
lobin 11,2 gr/dl olup C-reaktif protein 7,7 mg/L,
kreatinin kinaz 438 U/L (normal sinirlar 60-365)
bulundu.

Hizli semptomatolojisi nedeniyle enflamatuar/
demyelizan bir lezyon olabilecegi distintilerek akut
transvers myelit dntanisi ile pulse steroid basla-
nildi. BOS sitolojisi, IgG indeksi (N), serum viral
serolojik belirtecleri (CMV, HSV, EBV, Hep B, HCV,
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HIV) vyollandi. IV seftriakson tedavisine devam
edildi. BOS kiiltiiriinde Greme olmadi. Idrar yolu
enfeksiyonu saptanildi.

Pulse steroid ile 48 saat icinde norolojik
muayenesinde herhangi bir dedisim izlenmeyen
hastanin suboptimal olan MRG ¢ekimi tekrarlandi.
Lezyon sol lateralinde yer yer T2 adirlikli sekans-
larda dusuk sinyal 6zelliginde lineer alanlar kana-
ma lehine dederlendirildi. Bulbus lokalizasyondan
servikal spinal korda dogru uzanim goOsteren ve
genislemeye neden olan silik sinirll  heterojen
lezyon intrameddller kitle olarak tanimlandi (Sekil
1), spinal kord daha genislemis olarak bulundu ve
beyin ve sinir cerrahisi tarafindan acil operasyona
alindi. Suboksipital kraniyektomi ve C1-C7 lami-
nektomi ile intramediller timor totale yakin
olarak eksize edildi (Sekil 2). Patolojisi anaplastik
astrositom (DSO Grade III) olarak tanimlandi.
Nekroz goérilmemesine ragmen birkag alanda
goérilen mikroproliferasyon ve radyolojik olarak bir
alanda hafif periferal kontrast madde tutulumu
izlenmesi glioblastoma progresyonunu distndirdu.

Sekil 1. Ameliyat 6ncesi kontrasth T1 adirlikli sagital ve
T2 agirhkli aksiyel MRG kesitleri.

T1 adirlikl kontrasth sagital ve aksiyel MRG kesitlerinde
ylzeyel dlzensiz kontrast tutulumu olan ve Medulla
oblangata dan baslayip C7 seviyesine kadar inen intra-
meduller yerlesimli kitle gérilmektedir

Sekil 2. Ameliyat sonrasi T2 sagital ve aksiyel MRG
kesitleri. Ameliyat sonrasi T2 adirlikh sagital ve aksiyel
MRG kesitlerinde postoperatif dedisiklikler disinda bu
seviyede dekompresyonun saglanmis oldugu fakat kor-
dun inceldigi gorilmektedir
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Norolojik muayenesinde dedisim izlenmeyen,
quadriplejik ve ventilatore bagimh olan hastanin
yatisindan 4 hafta sonra ev ventilatériine bagdh
olarak taburculugu yapildi. Hasta 1 ay sonra akut
biling kapanmasi ile tekrar interne edildi, akut
hidrosefali saptanarak eksternal ventrikiler drenaj
sonrasl ventriklloperitoneal sant takilarak tekrar
taburcu edildi (Sekil 3).

Sekil 3. Ameliyat dncesi T1 aksiyel MRG kesiti ve posto-
peratif 1 ay sonra bilgisayarli tomografi goérintisu
kesitleri. Ameliyat 6ncesi T1 aksiyel MRG kesitinde vent-
rikdl boyutlari normal sinirlardayken ilk operasyondan 1
ay sonraki bilgisayarli tomografi kesitinde hidrosefali
gorilmektedir

TARTISMA

Cocukluk cadginda spinal kord timorleri nadir-
dir. Bu timorlerin en az %30 u intrameduller olup,
%80 gibi cogunlugunu astrositom ve ependimom-
lar olusturur®. Spinal kord astrositomlari gocuk-
larda eriskinlerden farkl olarak ependimomlardan
3-4 kat daha sik izlenirler®, ve DSO siniflandirma-
sina gore blylk codunlugu dislik derecelidir.

Anaplastik olan yilksek dereceli timoérler ¢o-
cuklarda tum spinal kord astrositomlari arasinda
%7 ila 25 oraninda ender gérilir. Bu nedenle bu
tlr hastalarin prognostik faktérleri ve uzun dénem
tedavi sonuglari hakkinda bilgimiz sinirhdir.

Intramediller timérler uzun siire semptom
vermeyebilir veya non spesifik sikayetlere sebep
olabilir. Bu nedenle gocukta erken teshis zordur.
Yliksek dereceli malign neoplazmlar disik dereceli
timodrlere gére daha erken semptom verirler.

Dusitk dereceli timoérlerde semptom baslangi-
cindan teshise kadar gecen ortalama zaman 9,2
ay iken, ylUksek dereceli olanlarda yedi hafta ile
dért ay arasinda bildirilmistir®.

Intrameddiller spinal kord tiimérlerinde en sik
gorilen sikayet agridir. Agri cogunlukla vertebra
Uzerindedir, fakat ekstremite agrisi da izlenebilir.
Agr diffiz veya radikiler olabilir. Intramediiller
timorlerde goralen agrinin 6zglin bir 6zelligi olma-
makla beraber, uykudan uyandiran gece agrisi
stiphe uyandirmalidir. Karin adrisi, paroksismal kol
agrisi ile semptom veren atipik prezentasyonlar da
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bildirilmistir’. Diger bulgular arasinda giigsiizlik,
spinal deformite (kifoz, skolyoz), tortikollis, sfinkter
disfonksiyonu ve yavas norolojik gerileme sayilabi-
lir. Cocudun yasina baglh olarak motor gelisim
gecikmesi veya gerilemesi, ylrtyids anomalisi, ya
da sik dismeler izlenebilir. Fizik muayenede motor
kayiplar ve st motor néron bulgulan (spastisite,
artmis derin tendon refleksleri ve klonus) sapta-
nabilir. Idrar ve barsak disfonksiyonlari; timér
filum terminale lokalizasyo-nunda degilse daha geg
izlenir.

Intramediiller kord timérlerinde hidrosefali nadir
dedildir; %15 oraninda goralir. Malign timorlerde
bu oran %35 olarak bildirilmistir®.

Hidrosefalinin artmis BOS proteini, araknoid
fibroz, subaraknoid disseminasyon ve 4. Ventrikdl
obstriksiyonu gibi faktérlerden kaynaklandigi
dislinulmektedir. Vakamizda postoperatif birinci
ayda izledigimiz hidrosefalinin subaraknoid yayilim
sonucu oldugu duslincesindeyiz.

Intramediiller lezyonlar neoplastik veya enfek-
siydz, enflamatuar, demyelizan veya vaskiler
anomalilere badh olabilir. MRG timorin ekstra-
dural, intradural, intradural ekstramediller veya
intramedtller konumunu saptar. MRG’deki bazi
bulgular timoér tipini bile belirleyebilir. Bazen
neoplastik ve neoplastik olmayan intrameduller
lezyonlar birbirlerine benzer bulgu ve beyin
omurilik sivisi degisiklikleriyle ortaya cikabilirler ve
bu nedenle ayiric tanisi kolay olmayabilir®13,

MRG'de intramediller spinal kitle oldugunu
gobsteren (g 6nemli faktor vardir. Bunlardan birin-
cisi kordda genisleme olmasi, ikincisi timorlerin
¢ok blylk bolimuinidn kontrast tutmasi, Gglnclsu
ise tlimorlerde sik rastlanan kistik yapilardir.
Astrositomlar MRG’de genelde T1 adirlikli sekans-
larda hipo-hiperintens, T2 adirlikli sekanslarda
hiperintens gérinim verirler'®,

Ayirici tanida spinal timorlerle karisabilecek
etiyolojilerin cogu intrameduller timorlerden daha
akut ve ani norolojik bulgu ve kayiba sebep verir.
Spinal kordun neoplastik olmayan lezyonlari
arasinda enfeksiyonlar (viral, bakteriyel, paraziter
vb), non-enfeksiydz enflamatuvar lezyonlar (mul-
tiple skleroz, transvers miyelit vs.), vaskller lez-
yonlar ve radyasyon miyelopatisi sayilabilir. Bu
ylzden detaylh anamnez, yakin klinik gbézlem ve
ileri radyolojik ve laboratuvar tetkiklerin yapilmasi
gereklidir.

Cocukta hizli ilerleyen, genellikle simetrik,
asendan paraparezi veya quadriparezi ayirici tanida
akut noéropati, siklikla Guillaine-Barre Sendromu
(GBS) ve daha nadiren akut transvers miyelit veya
infantil poliomiyelit diisindiirir!®. Flask tetrapleji,
arefleksi, duyu kaybi, otonomik disfonksiyon ile
bulgu veren hastamizin, hizl klinik seyir nedeniyle



asendan paralizi olup olmadidi belli degildi. Trav-
ma Oyklslu olmadidindan etiyolojisinde GBS ve
akut transverse myelit (ATM) 6ntanisi adirlikta idi.
GUnUmiuzde poliomiyelitin eradike edilmesi ile
gocukluk caginda en sik gorilen akut motor
paralizi nedeninin GBS oldugu bilinmektedir. Akut
bir enflamatuar demyelizan poliradiklilonéropati
olan GBS 0,5-1.5/100000 oraninda gorultr. Siklikla
post enfeksiytz hastalik veya asl sonrasi izlenir.
Duyusal, otonomik ve beyin sapi anomalileri de
izlenebilir. Tani tipik olarak refleks kaybi ile bera-
ber ilerleyici asendan paralizi ile konulur. Beyin
omurilik sivisinda hiicre olmadan protein artisi
izlenir. Nadiren 10-50 hlicre/ml goriilse de genel-
likle hlicre sayisi 10'un altindadir. Elektromye-
lografi ve nadiren MRG destekleyici tetkiklerdir.
Transvers miyelit bilateral motor, duyusal ve
otonomik disfonksiyon ile karakterize olan klinik
bir sendromdur. Post-enfeksiyoz, otoimmiin hasta-
liklarla iliskili olabilir. 2002'de transvers miyelit
calisma grubu idiyopatik akut transvers miyelit
(ATM) icin BOS ve MRG o6zelliklerini de iceren bazi
kriterler 6nermistir. Bunlar; 1. Bilateral duyusal,
motor veya otonomik spinal kord disfonksiyonu;
2. Tanimlanabilen duyusal tutulum seviyesi ve
bulgularin bilateral olmasi; 3. MRG veya BOS ile
enflamasyonun kaniti; 4. Semptomlarin baslangi-
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cindan maksimum noérolojik kayip arasindaki
zamanin birkag saat - 21 glin arasinda olmasi; 5.
Distan omurilik basisinin ekarte edilmis olmasi,
seklinde siralanmistir. ATM MRG’ de bazen tiiméral
lezyon gibi bulgu verebilir. T1 sekanslarda spinal
kord bilylmesi, T2 sekansta sinyal artisi, bazen
kontrast tutulumu izlenebilir?®,

Bu vaka ile gocuklarda gegmeyen ekstremite
agrisinin ciddiye alinmasi, ayrici tanida spinal
timorlerin akla gelmesi ve spinal MRG ile de
arastirlmasi geredi vurgulanmak istendi. Gunu-
mizde, mikrocerrahi tekniklerinin varlidi, radyolojik
tani yontemlerinin ve intraoperatif elektrofizyolojik
Olgiimlerin yapilabilmesi ile intramediiller timorle-
rin radikal rezeksiyonunu glvenli ve etkili hale
getirmekle beraber, cerrahi basari hastanin ameli-
yat oncesi noérolojik durumu ile yakindan iliskili
oldugundan siddetli bir motor defisit ortaya ¢cikma-
dan 6nce yapilmalidir. Spinal anaplastik astrositom
vakalarinin ortanca yasam siresi 72 ay (1 yilda
%85, 5 yilda %59), Glioblastom multiforme hastalari-
nin ise 9 ay (1 yilda %31, 5 yilda %0) olarak bildiril-
mistirt”.

Her ne kadar hastamizdaki timorin ileri
evrede olmasi nedeniyle prognozu koétlu olsa da,
erken tani konabilseydi cerrahi girisim ile yasam
kalitesinin artabilecegdi disiincesindeyiz.
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