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OZET

Turcot sendromu; genetik gecisli, kolonda familyal adeno-
matéz polipozisle beraber, santral sinir sisteminin néro-
epitelial timérindn birlikteligi ile olan bir sendromdur.
Bu sendromda; glial tiimérler ve medulloblastomalar sant-
ral sinir sisteminde en sik goriilen timdérlerdir. Bu olgu su-
numunda; kolon tiiméri nedeniyle opere edilen ve taki-
ben glioblastoma multiforme tanisi alarak opere edilen
genc bir Turcot sendromu hastasi sunularak; nérosirtirjikal
énemi olan bu sendrom literatiir bilgileri 1sigr1 altinda tar-
tistimigtir.

Anahtar Kelimeler: Adenokarsinoma, Familyal Adenoma-
t6z Polipozis, Glioblastoma Multiforme, Turcot Sendromu

SUMMARY
Turcot Syndrome A Case Report

Turcot Syndrome is a genetic disease presented by famili-
al adenomatous polyposis in colon and neuroepitelial ne-
oplasms in central nervous system. Glial tumors and me-
dulloblastoma are the most common intracranial neop-
lasms seen in this syndrome. In this case report, a young
patient with Turcot Syndrome is presented whom under-
went surgery because of a colon tumor. A glioblastoma
multiforme was diagnosed at follow up period. The neuro-
surgical significance of this syndrome is discussed.

Key Words: Adenocarcinoma, Familial Adenomatous
Polypozis, Glioblastoma Multiforme, Turcot Syndrome

1959’da Turcot ve arkadaslari; Gardner tarafin-
dan daha 6nce tanimlanan intestinal polipler, se-
base kistler, osteomalar ve fibromalara ek olarak;
familyal adenomat6z polipozis kolona eslik eden
santral sinir sistemi noroepitelyal ttimorlerinin bir-
likteligini tanimladilar ve literatiire ‘Turcot Send-
romu’ olarak gecti (1-4).

Turcot'dan daha 6nce 1949’da Crail ve arka-
daglari primer santral sinir sistemi neoplazmlari ile
multipl intestinal adenomatéz polipler arasindaki
iliskiyi tanmimlamislardi (2,5). Ancak 1959'da
Turcot, iki kardeste genetik kalitim ile bu sendro-
mu tanimlayinca sendrom Turcot ismiyle anilma-
ya baglandi (2-4,6,7).
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Hastalar, genellikle hayatin birinci veya ikinci
dekadinda tani alirlar ve cogunlukla multipl ade-
nomatoz kolorektal poliplerden birkag yil sonra
santral sinir sisteminde neoplazma bagl bulgular
gelisir (8).
tiptedir ve malignlesme insidansi % 100’dir. Ko-

Bu kolorektal polipler adenomattz

lorektal adenoma (non-polipozis) ve glioma birlik-
teligi olan (tip 1) ve adenomat6z polipozis ve be-
yin timori birlikteligi olan (tip 11) iki ayri tipi ta-
nimlanmistir. Bazi hastalarda ek olarak norofibro-
vardir (1).
Turcot sendromunda gorilen intrakranial neop-

matozisteki gibi cilt lezyonlar da

lazmlar; glial timorler ve medullablastomalardir
(2,9-11).
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Bu calismamizda glioblastoma multiforme ve
kolon adenokarsinomu olan ve tip I’e uyan bir
Turcot sendromu vakasi sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

19 yasindaki bayan hasta; klinigimize nobet
gecirme, viicudunun sag tarafinda kuvvetsizlik ve
uyusma sikayetleri ile basvurdu. 6 aydan beri sika-
yetleri bulunan hastanin nobetleri, jeneralize to-
nik-klonik tipte olup antiepileptik ilaglarla kontrol
altina alinamiyordu.

Hastanin 6zgecmisinde, 3 yil 6nce baska bir
merkezde karninin sol tarafinda sislik nedeniyle
tetkik edildigi ve kolon kitlesi tanisi ile transvers
kolon rezeksiyonu, total omentektomi ile ug¢ uca
anastomoz yapildigi 6grenildi. Patolojik inceleme-
si; barsak duvarini ve omental yag dokusunu infilt-
re eden, az diferansiye adenokarsinoma olan has-
taya o donemde, adjuvan kemoterapi tedavisi ve-
rilmis ve bas agrisi nedeniyle ayni merkezde yapi-
lan kranial MRI tetkiki sonucunda sol parietal bol-
gede kitle tespit edilmis ve metastaz oldugu dusu-
nilerek lokal radyoterapi uygulanmistir. Soygec-
misinde ablasinin 3 yil 6nce 20 yasindayken ko-
lon timort nedeniyle eksitus oldugu 6grenilmistir.

Norolojik muayenesinde, sag hemiparezisi
olan hastanin yapilan kranial MRI tetkikinde T1
kontrasth aksiyal ve sagittal kesitlerde; solda pari-
etalde vertekse yakin yerlesimli, kontrast madde
tutulumu gosteren, cevresel 6dem alaninin eslik
ettigi, hiperintens, kistik ve nekroze komponenti
olan timoral kitle izlendi (Sekil 1 ve 2).

Daha 6nce bagska merkezde metastaz oldugu
dusintlerek kranial kitleye yonelik operasyon ya-
pilmayan ve kraniyal radyoterapi uygulanan has-
tada bu kitleye yonelik operasyon planlandi.

Hastaya, sol parietal kraniotomi ve gross total
timor eksizyonu yapildi. Hastanin postoperatif ek
norolojik defisit tespit edilmedi. Kontrol kontrastli
BBT tetkikinde rezidu kitle tespit edilmedi (Sekil
3).

Kesit ytizii kanamali yer yer nekrotik 6zellikte
dizensiz alanlar iceren operasyon materyalinin,
H-E boyasi ile incelenmesinde; timorin cok selli-
ler gorinumli oldugu ve genis alanlarda nekroz
icerdigi saptanmistir. TUmord olusturan atipik
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Sekil 1: T1 agirhkh kontrastl aksial kranial MRI tet-
kikinde sol parietal bolgede kontrast tutan
cevresel 6dem alani olan kitle lezyonu
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Sekil 2: T1 agirlikh kontrasth sagittal kranial MRI tet-
kikinde sol parietal kontrast tutan cevresel
6dem olani olan kitle lezyonu.

kontrol kranial BT in-

Sekil 3: Kontrastli postop
celemesinde sol parietal kitlenin total eksize
edildigi gorilmekte.
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Sekil 4: Operatif materyalin H-E boyas! ile mikroskopik
gorinimi (x200)

hiicrelerde belirgin pleomorfizm izlenmistir. Ati-
pik hicrelerin genellikle demetler, daha seyrek
olarak difftiz bir dagilim patterni olusturdugu go-
rilmustir. Stroma damardan zengin olup, bazi da-
marlarda endotel proliferasyonu izlenmistir (Sekil
4). Materyal; immunohistokimyasal olarak strepto-
vidin biotin peroksidaz yontemi ile GFAP ekspres-
yonu acisindan incelenmistir. Buna gore tumor
hiicrelerinin cogunda GFAP ile spesifik sitoplaz-
mik boyanma gozlenmistir.

Patolojik incelemesi glioblastoma multiforme
olarak degerlendirilen hastaya daha 6nce kraniyal
radyoterapi almis oldugu icin tekrar radyoterapi
endikasyonu konulmamis ve postoperatif kemote-
rapi uygulanmistir. Hasta, kemoterapiyi takiben
postop 6. ayinda exitus olmustur.

Tartisma

Kolon polipleri ve santral sinir sisteminin pri-
mer malign tumorleri arasindaki iligki; ilk olarak
1949’da Crail tarafindan tariflenmistir (5). Fakat
bu birlikteligin genetik 6zelligi, 1959'da Turcot ve
arkadaglar tarafindan tarifleninceye kadar fark
edilmemistir. Turcot ve arkadaslari, bir gen¢ adam
ve kiz kardesinde santral sinir sisteminin néroepi-
telyal timorleri ve kolon poliplerinin birlikteligini
gosterip; bunun genetik iligkisini tanimlayinca lite-
rattirde bu isimle yer almistir (2-7,12).

Turcot sendromundaki genetik kalitimla ilgili
farkli bildirimler olmustur. Otozomal dominant,
otozomal resesif ve sporadik vakalar bildirilmistir
(2,6,7,12). Lewis ve arkadaslari Turcot sendromu-

nu aile soyagaclarini esas alarak ¢ gruba ayirmis-
lardir (10).

Grup 1: Sadece kardeslerin etkilendigi vakalar,

Grup 2: iki veya daha fazla nesilde polipozis
koli olan vakalar,

Grup 3: Ailesel olmayan, izole vakalar.

Bizim hastamizda yapilan arastirmalar sonra-
sinda; sadece kardeslerin etkilendigi saptanmistir
ve bu nedenle bizim hastamiz Lewis’in yaptig
gruplamaya gore; grup 1’e girmektedir.

Turcot sendromunda en sik goriilen santral sis-
temi timorleri; glial timor ve medullablastomadir
(9-11). Bizim hastamizda glioblastoma multiforme
tanisi almistir.

Taylor ve arkadaglarinin bir calismasinda;
Turcot sendromlu bir hastada hPMS2 exon 5 gen
mutasyonu gosterilmistir. Hastada iki ayri yerde
metekron glial timér tespit edilmistir. ikiside fark-
Ii oligodendroglial 6zellikler icermektedir. Mole-
kiler genetik calismalar hastanin ikinci timoriin-
de 19 q allel kaybini gostermistir, fakat 1 p kaybi
gosterilememistir. ikinci timoérde mikrosatellit ins-
tabilite gortilmustir. Daha sonra yazarlar sporadik
glioblastoma multiforme ve oligodendrogliomada
hPMS2 gen mutasyonu arastirmiglardir. 20 gliob-
lastoma ve oligodendrogliomada s6zi edilen gen
mutasyonu gosterilmistir. Sonugta hPMS2 exon 5
gen mutasyonu bazi glioblastoma multiforme va-
kalarinda ve oligodendrogliomalarda gortlmistir
(13). Bu gen mutasyonunun varliginin Turcot
sendromu ile direk iliskili olmadigi dustintilmus-
tar.

Bu sendromun nérosirarjikal acidan birkag
onemli 6zelligi vardir. Glioblastomalar genel ola-
rak 60-70 yaslari arasinda sik gorilir ve ortalama
yasam slreleri 3 ay-2 yil arasinda degisir.
Glioblastoma goriilen Turcot sendromlu hastalarin
ortalama yasi 18,5’dir. Glioblastoma multiforme
normalde daha yasli hastalarda ortaya ¢ikmakta-
dir. Ancak Turcot sendromunda daha genc yasta
ortaya ¢cikmaktadir. Bunun neden boyle oldugu bi-
linmemektedir (2,8,12).

Turcot sendromlu hastalarin beyin timori
tanisi aldiktan sonra genel beklentinin aksine daha
uzun slre yasadigl bildirilmektedir. Lewis ve
Rutz’'un 10 yil yasayan Turcot sendromlu hasta
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bildirimleri mevcuttur (10,11). Bunun nedeni has-
talarin gen¢ olusu olabilir. Literatirde de uzun
siire yasayan glioblastoma hastalarinin istisnalar
haric hemen hemen timi genc hastalardir.

Bizim hastamiz; tani aldiktan alti ay sonra ek-
situs olmustur. Hastamizin sirveyinin kisa olmasi
kraniyal lezyon saptandiginda  metastaz
distindlerek oncelikle radyoterapi almis olmasi;

cerrahi eksizyonun norolojik defisitlerin ¢ikmasin-
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dan sonra yapilmis olmasi olarak dustinilebilir.
Kranial kitle saptandiginda cerrahi eksizyon
yapilip radyoterapi ve kemoterapi; cerrahi son-
rasinda yapilmis olsa idi, bizim hastamizin da sur-
veyinin daha uzun olmasi beklenebilirdi.

Kolorektal malignite tanisi alan ve ve
beraberinde 6zellikle tek intrakranial kitle sap-
tanan hastalarda; metastazin yani sira Turcot

sendromuda disiuntalmelidir.
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