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Koroid Pleksus Karsinomu:
Santral Sinir Sistemi Papiller Tiimorlerinde
Ayirici Tani?

Gamze NUMANOGLU YURDAKAN*, Banu DOGAN GUN*,
Burak BAHADIR", Arzu SONMEZ", Bektas ACIKGOZ™,
Murat KALAYCI**, Stikrii Oguz OZDAMAR"™"*,

v/ Koroid pleksus karsinomu, santral sinir sisteminde goriilen nadir bir malign tiimérdiir. Pri-

mer koroid pleksus ttimorlerinin %20-30 kadarim olusturur ve en sik lateral ventrikiilde
yerlesim gosterir. Koroid pleksus karsinomu invazivdir; nekroz ve kanama alanlar icerir.
Olgumuz bas agrisl, bilin¢ bulamkligl, uykuya egilim sikayetiyle basvuran 4 yasinda kiz ¢o-
cugudur. Bilgisayarl beyin tomografisinde sag temporoparietal bolgede belirlenen Kitlenin
histopatolojik incelemesinde; tiimor hticreleri fibrovaskiiler bir kor ¢evresinde papiller yapi-
lar olusturmakta, beyin parankimini infiltre etmektedir. Yaygin tiimér nekrozu alanlar1 goz-
lenmektedir. Timor yliksek mitotik aktiviteye sahiptir. Histokimyasal ve immtinohistokim-
yasal incelemeler sonucu ttimér miisikarmin ile reaksiyon gostermemis; tiimér hiicrelerinde
S-100 ile difftiz; GFAP, pankeratin (Klon AE1/AE3) ve CK7 ile fokal pozitif reaksiyon izlen-
mistir. Olgu, koroid pleksus karsinomu tanis1 almistir.

Olgu, nadir goriilmesi ve santral sinir sisteminde gortilen papiller tiimorlerin ayirict tanisin-
daki 6nemi nedeniyle sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Koroid plekus karsinomu, immiinohistokimya, beyin metastazt

Choroid Plexus Carcinoma: Differential Diagnosis in Papillary Tumors of Central
Nervous System

Choroid plexus carcinoma which is a rare malign tumor of central nervous system. These
tumors constitue 20-30% of the primary choroid plexus tumors and are more frequently
situate in the lateral ventricle. Choroid plexus carcinoma is invasive and involves areas of
necrosis and hemorrhage.

Our case is a 4 year old girl who was admitted to university hospital presented with
headache, stupor and lethargy. In cranial computerized tomography, a tumor was detected
in right temporoparietal lob. Histopathologically the tumor cells were composed of branching
papillary structures surrounding a fibrovascular core and infiltrate in brain parenchyma.
Large areas of necrosis were detected within the tumor. High mitotic activity was also present.
Tumor were not showed to react with mucicarmen, but diffuse reaction for S-100 and focal
positive reaction for GFAP, pankeratin(Clone AE1/AE3 ) and CK7 were observed.

Finally, the tumor was diagnosed as choroid plexus carcinoma.

This case is presented here, because of its rarity and importance in differential diagnosis of
papillary tumors of central nervous system.
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GIRIS

Koroid pleksus ttimoérleri, koroid pleksusun
noroepitelyal doseyicilerinden kaynaklanan tim
intrakranial ttimérlerin %0,4-1,0’ini, bir yas altm-
daki ¢cocuklarda gortilen beyin tiimérlerinin %10-
20’sini olusturan tiimoérlerdir. Lateral ventrikiil ve
dordiincti ventrikiilde yerlesme egilimindedir. Bu
ttimérler, WHO (World Health Organization)'ya
gore koroid pleksus papillomu (WHO grade 1) ve
koroid pleksus karsinomu (WHO grade III) olarak
smuflandirihr. Timortin histolojik 6zelligi; epitel-
yal hiicrelerle doseli fibrovasktiler bir kora sahip
papiller yapilar icermesidir. Nekroz varhgi ve be-
yin parankimine infiltrasyon karsinom icin ka-
rakteristik gorintimduir. Déseyici epitel hiicrele-
rinin sitokeratin ve transtiretin ile immuin reaksi-
yon vermesi tipiktir-3),

OLGU SUNUMU

Basagnsi, biling bulamklhigi, uykuya meyil
sikayetiyle 4 yasinda kiz hastanin fizik muaye-
nesinde sol hemiparezi, solda Babinski refleksi
pozitifligi tespit edilmistir. Bilgisayarh beyin to-
mografisinde sag temporoparietal bélgede, cev-
re dokuda 6dem olusturan ve yaklasik 12 mm
sift etkisi izlenen intrakranial Kitle belirlenmis-
tir (Resim 1). Materyal makroskobik olarak dii-
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Resim 1. Bilgisayarl beyin tomografisinde kitle gérinimd.
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zensiz, topluca 1,5x0,8x0,2 cm 6lciilerinde ka-
namali doku parcalartydi. Histopatolojik deger-
lendirmede ytliksek kolumnar timoér hiicreleri-
nin fibrovaskiiler kor etrafinda papiller yapilar
olusturdugu izlenmekteydi (Resim 2). Orta de-
recede pleomorfizm ve 2/10 HPF atipik mitoz
belirlendi. Genis kanama alanlari, yaygin timor
nekrozu ve tiimoéral dokunun glial dokuya infil-
tre oldugu dikkati cekti. Histokimyasal olarak
miisikarmin ile miisin izlenmedi. Immiinohisto-

kimyasal incelemede tiimor hiicreleri vimentin
(Resim 3) ve S-100 protein (Resim 4) ile diffiiz
(+++4) pozitif, GFAP (Resim 5) ile fokal (++) pozi-
tif, pankeratin (Resim 6) (AE1/AE3) ve CK7 ile

Resim 2. Kolumnar epitelle doseli fibrovaskiler kor igeren
papiller yapilar (H&E, x 20)

Resim 3. TUmor hiicresinde vimentin ile yogun boyanma (x 20).
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Resim 4. Timor hiicresinde S-100 plrotein ile yogun boyan-
ma (x40)
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Resim 6. Tumor hicresinde pankeratin (AE1/AE3) ile fokal
boyanma (x20)

fokal (+) pozitif immin reaksiyon verirken
CK20, EMA ve LCA ile reaksiyon izlenmedi.
Fokal GFAP pozitifligi ependimal diferansiyas-
yon olarak degerlendiridi. Ttimor, beyin doku-
suna invazyonu ve genis tiimoér nekrozu nede-
niyle koroid pleksus karsinomu (WHO grade
I1I) olarak tam aldi. Postoperatif sorunu olma-
yan hasta Hacettepe Universitesi Pediatrik
Onkoloji servisine sevk edilerek taburcu edildi.
Iki y1llik takibi sirasinda niiks saptanmadi.

TARTISMA

Santral sinir sisteminde, papiller yapiya
sahip tiimoérlerin ayrici tanisinin yapilmasi, ta-
kip ve tedavi yaklasimi acisindan oldukca
onemlidir. Papiller yapiya sahip primer santral
sinir sistemi ttimorleri; koroid pleksus papilo-
mu/karsinomu, papiller ependimom, mikso-
papiller ependimom, papiller menengiom, me-
dulloepitelioma, germ hiicreli timoérler ve ati-
pik teratoid rabdoid tiimoérlerdir. Metastaz ya-
pan papiller tiimérlerin basmnda akciger, me-
me timorleri gelirken malign melanoma, béb-
rek ttiimorleri, gastrointestinal sistem ttimorle-
ri ve koriokarsinomlar da bu bdlgeye metastaz
yapabilir. Genellikle cocukluk ¢aginda santral
sinir sisteminde belirlenen tiimoérler primer
iken eriskin ¢agda ilk olarak metastaz olasiligl
diistinulir. Timor lokalizasyonu, déseyici epi-
telinin histokimyasal ve immtinohistokimyasal
reaksiyon ozellikleri ayirici tamida 6énemli bir
yere sahiptir. Immiinohistokimyasal olarak
koroid pleksus epiteli kaynakh ttimorler pan-
sitokeratin ve epitelyal membran antijen ile
bazen de vimentin, S-100 protien ve sinaptofi-
zin ile reaksiyon verir. Ependimal diferansi-
yasyonlu koroid pleksus tiimoérlerinde fokal
glial fibriler asidik protein (GFAP) reaksiyonu
gorilebilir. Ancak bu 6zelligin prognozu etki-
ledigine dair literatiirde bir bilgi yoktur.

Miksopapiller ependimom; immiinohisto-
kimyasal GFAP ile reaksiyon vermesi, musin
icermesi ve yerlesim 0zelligi; papiller menenji-
omlar, epitelyal belirleyicilerle reaksiyon ver-
mesine ragmen solid, sinsityal odaklar gibi
histomorfolojik o6zellikleri ile koroid pleksus
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tiimorlerinden farkhdir. Medulloblastoma, ko-
roid pleksus tiimorlerinden farkl olarak sitop-
lazmalarinda miisin (+) materyal icerirler, ke-
ratin ve S-100 protein ile reaksiyon vermez-
ler.Atipik teratoid rabdoid tiimor; sitokeratin
ile pozitif reaksiyon verir. Ancak histopatolojik
goéruniim ayrici taniy1 kolaylastirir.

Germ hicreli tiimorler ise insan korionik
gonadotropin, alfa feto protein, plasental alka-
len fosfataz gibi belirleyicilerle immiinohisto-
kimyasal olarak reaksiyon vermeleriyle koroid
pleksus tiimérlerinden ayirt edilirler.

Santral sinir sistemine metastazlarin ayiri-
c1 tanisinda uygulanacak immiinohistokimya-
sal panelde pankeratin, Sitokeratin 7, Sitoke-
ratin 20, Tiroid transkripsiyon faktor, Prostat
spesifik antijen , Karsinoembriyonik antijen en
cok kullanilan belirleyicilerdir®.

Olgumuzda da epitel histokimyasal olarak
musikarmin ile reaksiyon gostermemis; tiimor
hticrelerinde S-100 protein ile difftiz; GFAP,
pankeratin (AE1/AE3) ve CK7 ile fokal pozitif re-
aksiyon izlenmistir. Cocukluk ¢aginda izlenme-
si, primer timoér bulunmamasi, histopatolojik,
histokimyasal ve immiinohistokimyasal 6zellik-
leriyle koroid pleksus tiimorti olarak degerlendi-
rilen olgu; beyin parankimine invazyonu ve nek-
roz alanlan ile karsinom olarak tanimlanmustir.

Son calismalarda Kir7.1 ve stanniocalcin-1
proteinlerine karsi1 antikorlarin spesifik ve
sensitif tanisal bir belirleyici olabilecegi iddia
edilmekte sinaptofizin, endotelin-1 ve adreno-
medullin ekspresyonunun goésterilmesi yararh
olabilecegi séylenmektedir(®5-9),

Bu tiimérlerinin ependimomalardan ayiri-
minda E-Cadherin ve “neural cell adhesion
molecule’ntin PNET grubu tiimérlerden ayiri-
minda ise IGF-II ekspresyonunun degeri var-
dir10.11)

Koroid pleksus tiimoérlerinde genetik calis-
malarin da degeri vardir. Timor supressor gen
p53’deki mutasyonu, hSNF5 inaktivasyonu; 1,
4q, 10, 20q ve 21q kromozom bélgelerinde ka-
zanim, 5, 9p, 11, 15q ve 18qg’da kayip da gos-
terilmistir(12-17. Olgumuzda genetik calisma
yapma imkan olmamistir.
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SONUC

Sonug¢ olarak santral sinir sisteminde be-
lirlenen papiller yapidaki tiimoérlerin ayirici ta-
nisinda yas, lokalizasyon, radyolojik bulgular,
histopatolojik degerlendirme birlikte yapilma-
hdir. Olanaklar 6lctistinde olgularda genetik
incelemelerin de yapilmasi faydaldir.
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