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OVERIN PRIMER EPENDIMOMASI: OLGU SUNUMU ve LITERATUR TARAMASI

Primary Ependymoma Of The Ovary: A Case Report and Literature Review
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OZET

Overin primer saf ependimomasi ¢ok nadirdir. 43 yaginda kadin hasta hastanemize 1 yildan buyana devam eden pelvik
agr1 nedeniyle bagvurdu. Yapilan ultrasonografik incelemede sag overde multilokiile kistik kitle goriildii. Over tiimorii 6n tamst ile
hastaya laparatomi yapildi. Ameliyat sirasinda histopatolojik tan1 amagli dondurma-kesme yontemi uygulandi ve tam overin
ependimomasi olarak konuldu. Ameliyat sonrasindaki rutin histopatolojik incelemede, tiimdr hiicrelerinin fibriller sitoplazmik
olusumlara sahip oldugu, damarlarin etrafinda dizilim gostererek ependimoma igin karakteristik olan yalanci rozetler meydana
getirdigi goriildii. immiinohistokimyasal yontemle uygulanan Glial Fibrillary Asidic Protein pozitif bulundu ve bu bulgu tiimériin
gilial paterne sahip oldugunu dogruladi. Tiimérde teratomu diigiindiirecek bagka komponentler bulunmadi. Neuron Spesifik Enolaz,
Kromogranin, Sitokeratin 7 tiimér hiicrelerinde immiinohistokimyasal olarak pozitif bulundu. Histopatolojik kesin tam overin
primer ependimomasi olarak kondu. Ayirici tanida overinyiizey epiteli timérlerinden serdz papiller tiimér veya endometrioid timér
diigiiniildii. Ependimomanin overin primer epitelyal tiimorlerinden ayirimimnin yapilmas: tedavinin planlanmasi ve prognoz
agisindan onemlidir.
Anahtar kelimeler: over, ependimoma

ABSTRACT
Primary ependymomas of ovary is very seldom. 43 years old woman was accepted to our outpatient clinic because of
abdominal pain for more than a year. Multicystic ovarian mas was diagnosed and a laparatomy was performed on her. The
histopathologic diagnosis was primary ovarian ependymoma. Glial Fibrillary asidic protein was positive in the
immunohistochemical staining which confirms the glial pattern of the tumor. There was not any component of teratoma and neuron
specific enolase, chromogranin and cytoceratin 7 was also positive in the tumor cells. Differential diagnosis from the surface

epithelial tumors of the ovary in these cases are important for the treatment and prognosis.
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GIRIS

Ependimoma siklikla santral sinir sisteminde gelisir.
Overin primer ependimomasi oldukg¢a nadir olup ilk kez 1984
yilindan Kleinman (1) ve arkadaglar1 tarafindan tanimlanmagtr.
Giiniimiize kadar Ingilizce literatiirde 16 primer over
ependimomasi olgusu bildirilmistir (1-16). Bu tiimdrler, Diinya
Saglik Orgiitii'niin Over Timérleri Histopatolojik
Simiflamasinda monodermal teratomalar grubu igine almmugtir
(2-3). Histopatolojik goriiniimleri, overin diger primer veya
metastatik tiimorlerini taklit edebilir ve bu da dogru taniy1
etkileyen onemli bir faktérdiir. Immiinohistokimyasal
caligmalar ayirici tanida ¢ok dnemli bir role sahiptir (1-13).

Bu caligmada, sag overinde kistik kitlesi bulunan,
ameliyat sirasinda yapilan dondurma-kesme yontemi ile overin
ependimomasi tanisi alan 43 yaginda bir kadin hasta olgusunu
sunacagiz.

OLGU

43 yaginda gravidasi 2 paritesi 1 olan kadin hasta bir
yildan beri devam eden sag kasik agrisi ile bagvurdu. Pelvik
muayenede sag tarafta yaklagik 11 cm boyutunda kitle saptandi.
Fizik muayenede bagka bulguya rastlanmadi. USG'de sag
overde 11 x 12 cm boyutlarinda multilokiile solid ve kistik
alanlara sahip kitle goriildii. Tiimor markerlar1 normal diizeyde
idi (CEA: 2ng/ml, Ca-125: 17.2 U/ml, Ca 19-9:12 U/ml).
Abdominopelvik bilgisayarli tomografide bagka herhangi bir

kitle veya metastaz bulgusuna rastlanmadi. Ovarian kitle 6n
tanust ile laparatomi yapilan hastada sag salpingooferektomi
uygulanarak materyal dondurma-kesme g¢aligmasi igin
patolojiye gonderildi. Makroskopik olarak kitle 12 x 10.5x 8 cm
boyutlarmnda olup multilokiile kistik dzellikte idi ve solid ile
papiller alanlara sahipti. Kistik alanlarda seromiisindz material
mevcuttu. Mikroskobik olarak solid, kistik ve papiller alanlar ile
perivaskiiler yalanci rozetler yapan palizetik dizilimli ependimal
hiicreler goriildii (Resim 1,2).

Resim 1. Over ependimomasinda perivaskiiler yalanci rozetler
(H&E x 200).
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Resim 2. Ependimomalarda papiller yapilar (H&E x 200).

Ependimal rozetler, ortada santral bir liimen ve bunun
etrafinda palizatik dizilim gosteren uzun fibriler sitoplazmaya
sahip tiimor hiicrelerinden olugmaktaydi. Dondurma-kesme
yontemi ile yapilan ¢aligmada olgu overin ependimomast tanist
aldi. Bu tani ile hastaya total abdominal histerektomi, iki tarafli
salpingooferektomi, infrakolik omentektomi, apendektomi,
bilateral pelvik ve paraaortik lenf nodu disseksiyonu yapildi.
Ameliyat materyallerinin %10'luk formalin fiksasyonundan
sonra ¢ok sayida ornek alindi. Tiimérde nekroz veya bagka bir
teratomatoz komponent goriilmedi. 10 biiyiik mikroskobik
biiyiitme alaninda 3-4 mitoz saptandi. Immiinohistokimayasal
olarak Gilial Fibrilary Asidic Protein (GFAP) (Dako, N 1506,
Denmark) (Resim 3), Neuron Spesific Enolase (NSE) (Dako,
N1516, Denmark) (Resim 4), sinaptofizin (Dako, N 1566,
Denmark), vimentin (Dako, N 1583, Denmark), S-100 (Dako, N
1573, Denmark) ve bcl-2 (Dako, N 1573, Denmark) pozitif
boyandi. EMA (Dako, N 1504, Denmark), sitokeratin (Dako, N
1590, Denmark) ve CD 99 (Neomarkers, H036-1.1, USA)

Tablo 1. Olgumuzda imminohiskimyasal boyanma paternleri

Immuinohistokimyasal Yalanci rozetler

antikorlar

GRAP +++ ++
NSE ++ +
Vimentin ++ ++
S-100 + +
EMA + _
CK + +++
Bcl-2 ++ ++
CD 99

Kist doseyici epiteli

negatif boyandi. Olgumuza ait immiinohistokimyasal bulgular
tablo halinde dzetlenmistir (Tablo 1). Tiimor klinik olarak Evre
laidi. Bir y1ldan bu yana hastaliksi1z olarak yagamakta olan hasta
herhangi bir radyoterapi ve kemoterapi almad:i ve su anda
hastaliksiz olarak takiptedir.

Resim 4. Ependimal hiicrelerde NSE pozitifligi (NSE x 200).

Tubuler yapilar Papiller yapilar

+++ it
++ +
+ +++

_ +

+ +
++ +
+ ++

GFAP, Glial fibrillary acidic protein; NSE, neuron-specific enolase; EMA, epithelial membrane antijen; CK,
sitokeratin; +, %25'ten az hiicrede pozitif boyanma; ++, %25-%75 hucrede pozitif boyanma; +++,

%75'ten fazla hiicrede pozitif boyanma
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TARTISMA

Siklikla santral sinir sisteminde gelismesine ve 4. ventrikiiliin st
tarafinda yerlesiyor olmasina ragmen ekstrakranial
lokalizasyonlu ependimomalar da tarif edilmistir. En sik
ekstrakranial yerlesim yerleri sakrokoksigeal alan, sakrum,
presakral dokular, over, paraovarian dokular, omentum, arka
mediasten ve akcigerlerdir (2-8). Overin primer ependimomlart
olduk¢a nadirdir ve ilk defa Kleinman (1) ve arkadaslar
tarafindan 1984 yilinda tarif edilmistir. Overin ependimomalart
histolojik olarak santral sisteminde goriilen tiimorler ile benzer
ozelliktedir. Ependimomalar matiir kistik teratomun bir
komponenti olarakta goriilebilir. Saf primer over
ependimomalar1 Diinya Saghk Orgiitii’niin Over Tiimorleri
Siniflamasinda Monodermal Teratomalar icerisine alinmistir (2-
8, 10). .

Primer over ependimomalarinin histogenezisi bilinmemekle
beraber bununla ilgili iki teori vardir. Bunlardan biri totipotent
germ hiicrelerin diferansiasyonu ile olustuklaridir. ikinci teori ise
Miillerian kanalin neometaplazisidir. Bu teorileri destekleyen
bulgular endometrial ve over karsinomlarinda epitelyal

Ovarian ependimomalarda ilk sitogenetik ¢alisma 1988 yilinda
Yang-Feng ve arkadaglar1 (13) tarafindan yapilmis ve kromozom
5,8, 18, 19, 20, 21°de birer ekstra kromozom, kromozom 7 ve
13’de ekstra ikiser kromozom bulmuslardir.

Giiniimiize kadar Ingilizce literatiirde yayimlanan 16 ovarian
ependimom olgusu vardir (Tablo 2). Yayinlanan olgulara gore
primer over ependimomalari; geng yada orta yasli menapoz
oncesi kadinlarda daha sik goriilmektedir (1-13). Biiyiik
cogunlugu tek tarafli goriilmelerine ragmen (3,5,7,8,13), 4
hastada bilateral tiimor varlig1 bildirilmistir (4,6,10). Kitleler 4
ila 18 cm arasinda degisen boyutlardadir ve bizim olgumuzda
oldugu gibi solid, multilokiile kistik alanlar icermektedirler.
Kesit yiizlerinde solid mural nodiiller ve papiller yapilanmalar
goriilebilir (7,12). Overin primer ependimomalarinin
histopatolojik goriiniimii santral sinir sisteminde goriilen
ependimomalar ile benzer ozelliktedir. Hiicreden zengin olan bu
tiimorler, damarlar etrafinda uzun eksenleri boyunca palizatik
dizilim gosteren ve karakteristik yalanci rozet yapilarina
olusturan ependimal hiicrelerden meydana gelirler

hiicrelerde GFAP ekspresyonunun bulunmasidir (2-7).

Tablo 2. Over ependimomalarinin klinik 6zellikleri, tedavileri ve prognozlari

OTORLER HASTA | FIGO | CERRAHI KEMOTERAPI RT TUMOR KLINIK GIDi$
YASI EVRES NUKSU
i
Kleinman ve arkadaslari ® 25 1A TAH, BSO Yok Yok Yok Hastalik yok (5. yilda)
Kleinman ve arkadaslari ® 16 1A TAH, BSO Yok Yok Yok Ulasilamadi
Kleinman ve arkadaslari ® 49 1A TAH, BSO Yok Yok Yok Hastalik yok (4. yilda)
Kleinman ve arkadaslari ® 36 A TAH, BSO Yok Yok Yok Hastalik yok (3. yilda)
Kleinman ve arkadaslari ® 35 it TAH, LSO CDDP, CPA Yok Var (4.5 y1l Hastalikli yasam (5. yilda)
sonra)
Kleinman ve arkadaslart 8 30 1 TAH, BSO, Chlorambucil Evet Var (2 yil sonra) Hastalik nedeni ile 6liim
oT (5. y1l)
Auerbach ve arkadaslarr " 39 i TAH, LSO CDDP, CPA Yok Var (5 yil sonra) | Hastalikli yagam (5. yilda)
Carlsson ve arkadaslar " 16 I Cystectomy Yok Yok Var (30 yil Hastalik yok (51. yilda)
sonra)
Guerrieri and Jarlsfelt ’ 68 1A TAH, BSO Yok Yok Yok Hastalik yok (1. yilda)
Carr ve arkadaslart to 25 v TAH, BSO BLM, CDDP, VP-16 | Evet Yok Hastalik yok (1. yilda)
Hirahara ve arkadaslar ° 19 I TAH, BSO Yok Yok Var (0.5 y1l Hastalik nedeni ile 6liim
sonra) (19. y1l)
Okazaki'’ 41 A TAH, BSO CDDP, CPA, ADM Yok Yok Hastalik yok (4. yilda)
Mikami ve arkadaslari 4 26 1Ic TAH, BSO CDDP, VBL, PEP, Evet Var (7 yil sonra) Hastalikli yasam (18.
VP-16 yilda)
Garcia-Barriola ve arkadaslari © 30 I TAH, BSO CDDP, CPA Yok Yok Hastalik yok (2. yilda)
Takano ve arkadaslari 23 c LSO, SRS BLM, CDDP, VP-16 | Yok Yok Hastalik yok (1. yilda)
Erdogan ve arkadaslari > 76 NA TAH, BSO Ulasilamadi Ulasilam | Ulasilamadi Ulasilamadi
adi
OLGUMUZ 43 1A TAH, BSO Yok Yok Yok Hastalik yok (1. yilda)

RT, Radyoterapi; TAH, Total abdominal histerektomi; BSO, Bilateral salpingo-ooferektomi; LSO, Sol salpingo-ooferektomi; SRS, ikinci
timor kiiciiltme ameliyati; CDDP, Sispilatin; CPA, Siklofosfamid; BLM, Bleomisin; ADM, Adriamisin; VP-16, Etoposide; PEP,

Peplomisin.
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Yer yer tiimor hiicreleri ile doseli fibrovaskiiler korlara sahip
papiller gelisimler veya kistik yapilar bulunabilir. Mitotik
aktivite ¢ok diisiiktiir (10 biiylik mikroskobik biiyiitme alaninda
1-3 mitoz). GFAP tariflenen fibriller uzantili tiimér hiicrelerinin
sitoplazmalarinda pozitiftir (12). Bizim olgumuzda da tariflenen
bu histopatolojik o6zellikler mevcuttu. Az diferansiye over
ependimomalar hiicreden daha zengin olup, sik ve atipik mitoz,
nekroz ve mikrovaskiiler proliferasyon igerirler (3).

Literatiirde sunulan olgularin azlif1 nedeniyle, bu
tiimorler i¢in tanimlanan standart bir tedavi yontemi yoktur.
Yayinlanan olgulara uygulanan tedaviler ve prognozlarna ait
bulgular tablo 2'de 6zetlenmistir.

fmmiinohistokimyasal yontemle uygulanan GFAP,
NSE, S-100 ve Vimentin intrakranial ve ekstrakranial
ependimomalarda pozitiftir. Guerrieri ve Jarlsfelt fokal
alanlarda EMA ve keratin pozitifligi saptamiglardir (7). Gyurre
ve arkadaglar1 1999'da yayinladiklari olguda sitoplazmik bcl-2
ve membranéz CD 99 pozitifligi saptamiglardir (14). Bizim
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olgumuzda yapilan immiinohistokimyasal ¢aligmalarin
sonnuglar1 daha 6nce de belirtildigi gibi tablo 1'de 6zetlenmistir.
Mevcut immiinohistokimyasal bulgular literatiir bilgileri ile
uyumludur.

Over ependimomalar: farkli histopatolojik
goriinimler sergileyebildigi i¢in ¢ok sayida primer veya
metastatik tiimorii taklit edebiller. Ayiric1 tanida overin yiizey
epitel tiimorleri, endometrioid karsinomlari, graniiloza hiicreli
tiimorleri, kiiglik hiicreli tiimorleri, Sertoli Leydig hiicreli
tiimorleri ve matiir kistik teratomlar1 akilda tutulmasi gereken
timorlerdir (2,6,8). Ependimal yalanci rozetler graniiloza
hiicreli tiimérlerde ki Call- Exner cisimciklerini taklit edebilir.
Niikleer katlantilarin yani kahve g¢ekirdegi gorimlii timor
hiicrelerinin varhigi, GFAP negatifligi graniiloza hiicreli timor
lehine bulgulardir (1,2,6). Yine tiibiiler ve gland benzeri yapilar
endometrioid karsinom lehine diigiiniilebilir ancak GFAP
pozitifligi ayiric1 tanida 6nemini burada da ortaya koymaktadir
).
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