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Atipik teratoid rabdoid tiimoér siklikla erken gocukluk ¢aginda
goriilen, santral sinir sisteminin nadir malign embriyonel timéoridiir.
Prognozunun ¢ok kotii olmasi ve tedavi farkliliklar1 nedeni ile
diger beyin tiimorlerinden ayriminin yapilmasi ¢ok 6nemlidir. Alti
haftalik erkek bebekte goriilen atipik teratoid rabdoid tiimér olgusu
sunulmugtur. Tiimor posterior fossa yerlesimlidir. Histopatolojik
olarak tiimorde rabdoid hiicreler ve undifferansiye kiigiik hiicreler
yaninda mezengimal bilesen bulunmaktadir. Immiinhistokimyasal
olarak EMA, vimentin, sinaptofizin ve diiz kas aktini ile boyanma
olurken, desmin, kromogranin, CD 99 ve CD 56 ile boyanma
olmamistir. Olgu uygulanan kemoterapiye ragmen, operasyon
tarihinden dort ay sonra kaybedilmistir. Sonug¢ olarak ¢ok kot
prognoza sahip olan atipik teratoid rabdoid tiimorde morfolojik
ozellikler taninmasmi giiglestirecek sekilde degisken olabilir.
Immiinhistokimyasal panel ve molekiiler genetik calisma dogru
taninin konulmasinda yardimei olacaktir.

Anahtar Sozciikler: Beyin tiimorleri, Ayirici tani

ABSTRACT

Atypical teratoid rhabdoid tumor is a rare highly malignant
embryonal tumor of the central nervous system that is often seen in
early childhood. It is very important to distinguish it from other brain
tumors because it has a very poor prognosis and there are differences
in its treatment. A case of atypical teratoid rhabdoid tumor in a
six-week-old male baby is presented. The tumor was located at
posterior fossa. Histopathologically, the tumor has rhabdoid tumor
cells and mesenchymal components beside the undifferentiated small
cells. While EMA, vimentin, synaptophysin and smooth muscle actin
have been stained with immunohistochemical staining, desmin,
chromogranin, CD 99 and CD 56 have not been stained. The patient
died four months after surgery despite the chemotherapy given. In
conclusion, morphological characteristics can vary to a large extent
that it is difficult to recognize atypical teratoid rhabdoid tumor.
Immunohistochemical panel and molecular genetic study will help to
establish the correct diagnosis.
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GIRIS

Atipik teratoid / rabdoid tiimoér (AT/RT), ilk kez 1987
yilinda tanimlanmis nadir goriilen, malign embriyonel
timérdiir. Prognozu ¢ok kétii olup, Diinya Saglik Orgiitii
(WHO) beyin tiimorleri siniflamasinda grade IV tiimor
olarak kabul edilmistir. Histogenezi hala tam olarak
aydinlatilamamis olup, tiimoér hiicreleri rabdoid, primitif
noroepitelyal, epitelyal ve mezenkimal yénde morfolojik
ve immiinohistokimyasal gesitlilik gosterir. Histopatolojik
olarak kolaylikla PNET/ medulloblastoma ile karistirilabilir
(1-7).

Cocukluk ¢ag1 timorlerinde dogru tedaviyi belirlemede
en kritik basamaklardan biri dogru patolojik taninin
konulmasi olup, nadir goriilmesi ve ayirici tani zorlugu
yagsanilmasi nedeni ile sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Alt1 haftalik erkek bebek, ates, oksiiritk ve kusma nede-
ni ile gotiriildiigii hastanede yapilan muayenesinde 6n
fontanelde gerginlik saptandi. Cekilen beyin tomogra-
fisinde posterior fossada kitle saptanmasi tzerine, {ini-
versitemizin beyin cerrahi klinigine sevk edildi. Gerekli
tetkik ve konsiiltasyonlarin ardindan acil opere edildi.
Ameliyat materyali, bliyiigi 3x2,5x1 cm olan, yumusak,
kolay parcalanabilen, krem-pembe renkli, kanamali di-
zensiz doku ornekleriydi. Tamami 4 kasette drneklendi.
Mikroskobik incelemede, solid alanlar yaninda, psédoro-
zetler ve Flexner-Wintersteiner rozetler olusturmus, kiigiik
hiperkromatik niikleuslu, dar sitoplazmali atipik hiicreler
gortldi (Sekil 1,2). Bazi alanlarda gevsek stromada igsi
hiicreler izlendi (Sekil 3). Nekroz alanlar1 vardi (Sekil 4).
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Sekil 1: Kigiik yuvarlak mavi hiicrelerden olusan primitif

noroepitelyal alanlar (H-E, x200).
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Sekil 3: Gevsek stromada igsi hiicrelerden olusan mezenkimal

alanlar (H-E, x200).

Bir kenara itilmis, belirgin niikleoluslu, yuvarlak vezikiiler
niikleuslu, eozinofilik sitoplazmik inkliizyon igeren, genis
sitoplazmali rabdoid hiicreler dikkati ¢ekti (Sekil 5, 6).

EMA, vimentin, desmin, diiz kas aktini, sinaptofizin, kro-
mogranin A, CD 99 ve CD 56 ile immiinhistokimyasal
boyama yapildi. Diiz kas aktini ($ekil 7), vimentin, sinap-
tofizin ve EMA (Sekil 8) ile boyanma goriildi. Histomor-
folojik ve immiinhistokimyasal boyanma 6zellikleri birlikte
degerlendirilerek AT/RT tanis1 verildi. Kemoterapi almasi
i¢in medikal onkoloji olan bagka bir merkeze sevk edilen
hastanin bir kiir kemoterapi aldig1 ve operasyon tarihinden
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Sekil 4: Tiimore eslik eden yaygin nekroz alanlari (H-E, x200).

TARTISMA

AT/RT, genelde tedaviye yanit vermeyen, nadir goriilen
santral sinir sistemi (SSS) timoridiar. Siklikla ilk G¢
yasta gorillmektedir ve konjenital timorler arasinda yer
almaktadir. Konjenital tiimorler genelde supratentoriyal
yerlesim gosterirken, AT/RT siklikla infratentoriyal
yerlesim gostermektedir. En sik yerlesim yeri posterior
fossadir (8).

AT/RT, malign embriyonel tiimér olup biyolojik davranist
ve histolojik 6zellikleri bobregin malign rabdoid tiimorii ile
benzerlik gosterir. Rabdoid hiicrelerin gériilmesi histolojik
taninin temelini olusturmaktadir.

161



Tiirk Patoloji Dergisi/Turkish Journal of Pathology

MARKOC F ve ark: Atipik Teratoid Rabdoid Tumor

Sekil 5: Primitif noéroepitelyal, rabdoid ve mezenkimal alanlar
(H-E, x200).

AR e T LT B

Sekil 7: Rabdoid hiicrelerde SMA ile immiinboyanma (x400).

Fakat rabdoid hiicreler yaninda, primitif noroepitelyal, epi-
telyal ve mezenkimal alanlar degisen oranlarda ayni tiimor
icinde goriilebilir. Rabdoid hiicreler, belirgin niikleoluslu, iri
vezikiiler niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali hiicreler
olup, eozinofilik sitoplazmik inkliizyon nedeni ile niikleus
ekzantrik yerlesim gostermektedir. Epitelyal farklilasmada,
epiteloid ozellikteki hiicreler, gland yapisi veya skuamoid
adalar olusturabilir. Mezenkimal bilesen, fibroblastik veya
myoid yénde farklilasmis igsi hiicrelerden olusmaktadir.

Primitif néroepitelyal bilesen, medulloblastoma benzer
sekilde, yuvarlak, oval hiperkromatik niikleuslu, dar
sitoplazmaly, kiigiik mavi hiicrelerden olugmaktadir. Homer
Wright rozetleri, Flexner-Wintersteiner rozetleri goriilebilir
(1,4,5,6,7).
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Sekil 8: Tiimorde EMA ile immiin boyanma (x200).

Bizim olgumuzda genis alanlarda primitif noéroepitelyal
bilesen hakim iken, kii¢tik bir odakta mezenkimal bilesen
ve rabdoid hiicreler goriilmistiir.

Neyazik ki AT/RT lerin 2/3 iinde, histomorfolojik incelemede
tiimor, PNET/medulloblastoma benzer sekilde sadece kiigiik
mavi hiicrelerden olusmaktadir. AT/RT prognozu, PNET/
Medulloblastoma gore belirgin derecede kétii olup, bu
nedenle ayirt edilmesi 6nem kazanmaktadir (1,3).

Ayiricr tanida immiinhistokimya degerlidir. Vimentin,
EMA, diiz kas aktini ile rabdoid hiicreler boyanma gosterir
ve kullanilabilecek anahtar immiin belirleyicilerdir.

Varolan diger hiicresel bilegsenlere bagli olarak GFAP,
noroflament, S-100, sinaptofizin, NSE, CD68 ve keratin
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ile degisen oranlarda boyanma goriilebilir (1,5,7). Ayrica
molekiiler genetik analizde, 22. kromozomda h5NF5/INT1
gen inaktivasyonun saptanmasi veya immiinhistokimyasal
olarak niikleer INI1 ile boyanmanin olmamasi, AT/RT
lehine degerli bir bulgudur (6,9,10,11). Belirgin rabdoid
hiicre komponenti olmayan ve histomorfolojik olarak PNET/
medulloblastom morfolojisi ile beraber INI1 mutasyonu
olan tiimorler AT/RT olarak kabul edilmektedir (6).

Sonug olarak uygulanan tedavilere ragmen ¢ok koti
prognoza sahip olan AT/RT de morfolojik o&zellikler,
taninmasini  giiglestirecek sekilde degisken olabilir.
Immiinohistokimyasal panel ve molekiiler genetik caligma
dogru taninin konulmasinda yardimei olacaktir.
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