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(Vaka takdimi ve literatiiriin gézden geg¢irilmesi)
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Ik kez Ewing tarafindan oénerilen ancak noropatoloji literatiiriine
1930’da Courville tarafindan sokulan ganglioglioma, matiir ganglion
ve glial hiicrelerin proliferasyonundan kaynaklanan santral sinir sis-
teminin nadir gorilen bir neoplazmidir. Matiir néronlar: igeren beyin
timdrlerinin bir grubunu teskil eden bu neoplazm. eskiden olgttler-
deki degiskenlikler nedeniyle hamartamatdz gangliondéroma, gangli-
oblastom, spongiondéroblastom, gangliositoma gibi degisik isimler al-
tinda toplanmaisti (6,7). Histogenezi tizerindeki tartismalar bugiine dek
stregelmistir.

Ganglioglioma daha gok gocukluk caglarinda goriilen yavas se-
yirli bir timordir (8,9). Genelde literatiirde vaka takdimi seklinde
raporlanan bu timorin ender goérilmesi ve santral sinir sistemi ti-
morlerinin histopatolojik, klinik ve prognoz yontinden ilging bir gru-
bunu olusturmasi nedeniyle sunmay1 amagladik.

VAKA TAKDIMI

Bir yila yakin zamandir giderek artan goérme ve denge bozuklugu
vakinmalari olan 32 yasmdaki erkek hasta, Ankara Hastanesi Noro-
sirtrji Bolimi'ne kabul edilmis. Yapilan noérolojik muayenede, solda
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6. sinir (abducens) felci, bilateral kornea refleksi kaybi ve solda 5. si-
nir (trigeminus) motor fonksiyonlarmnda zayiflik, yine solda 7. sinirin
{(fascial) periferik tip felci, uvulada saga deviasyon ve yutma gigliga
tesbit edilmistir. Ayrica sercbellar muayenede ataksi ve bilateral ho-
rizantal nistagmus saptanmis, Spinal patoloji bulunamamis.

Odyometrik incelemede solda sinirsel tip igsitme kaybi, BBT de ise
ponsla kose arasina yerlesmis, ponstan kaynaklanan, posterior fossa-
nin solunda yer alan hipodens alanmn mevcudiyeti tesbit edilmis.
17.11.1988 tarihinde orta hattan posterior fossa eksplorasyonu yapil-
mig. Operasyon sirasinda ponsui kendisinden kaynaklanan dtizensiz
smirh, gri beyaz renkli tomorin 4. ventrikil igine dogru uzandigl
gozlenmis. TUmor tizerinde 9., 10., 11., 12, sinirlerin yer almas1 nede-
niyle sadece hivopsi alinarak operasyona son verilmis.

Biyopsi materyali normal beyin kivamindan biraz daha sert ve
kanamali, biyugit 7 mm. ¢apmda kiigtk, diizensiz doku pargalardan
ibaretti.

Histolojik olarak rutin takiplerin yapitimasmdan sonra Hema-
toxylin-Fosine ile (H.E), ince eozinofilik retikiiller matriks i¢inde hi-
perkromatik kiigik niikleuslu, sitoplazma sinirlari belirsiz, astrositik
seriye ait hitcreler ve bu hisereler arasinda da belli bir organizasyon
gostermeksizin gelisigiizel serpilmig eksantrik nikleuslu, belirgin niik-
leolli, genis sitoplazmeali hicreler dikkati gekkmistir (Resim 1). Bu go-
runim glial bir timorden gok ganglioglioma tanismi akla getirmis ve
rutin boyama, yanisira Mallory nin phosphotungustic acid-hematoxylin
(PTAH), Cresyl-Violet, Periodic acid-Schiff (PAS), Modifiye Bielsc-
howsky, Gomori ézel boyalar: da uygulanmistir.

PTAH ile glial hiicre progesleri yogun olarak (Resim 2} saptanmig,
buna karsihk Gomori ile retikilin lifleri negatif bulunmustur. Nérofib-
rilleri ortaya cikaran Bielschowsky yonteminde biiytk hiicre govdesi
ve uzantilary pozitif boyanma gostermis, ganglion hiicrelerinin 151k
mikroskopik gorintisind desteklemistir (Resim 3). Cresyl-Violet ile
Nisll cisimcikleri gozlenmigtir. Astrositik glikojen icerigi igin yapilan
PAS boyamada ise belirgin bir pozitiflik bulunamamigtir.
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Resim | - Belirgin niikleollii niivelere sahip Resim 1l - Mallory’nin PTAH yontemi ile glial
genis stoplazmali ganglion hiicreleri arasin- hiicre uzantilarinin adsi yapisi ortaya kon
da glial hiicre proliferasyonu izlenmektedir. maktadir. (100 X-Mallory's PTAH)

(100X -H.E))

Reesim Il - Bielschowsky yéntemi ile ganglion hiicresinin stoplazmik uzantilart
(norofibriller) gdrilmektedir (250 X-Bielschowsky)

TARTISMA

Gangliogliomalar, yavas seyirli olmalari, topografik ve histolojik
ozellikleri nedeniyle oldukea bilinmez bir histogeneze sahiptirler. He-
terotopik lokalizasyonlarda sik olusu bu tiimorin ashinda hamartama-
toz natirini distundiirmils ve embriyonik artiklardan koken aldig
vurgulanmistir (2,4,6). Ancak primitif hiicre populasyonu ile siklikla
birlikte olan timér hiicrelerinin farkl diferansiasyonu timorin bipo-
tent prekiursor hiicrelerden koken aldigim telkin eder. Diferansiye

glial hiicrelerin normal subpial astrositlere benzerligi ve tumor bu-
ylumesinin massiv leptomeningeal yonlenmesi daha da ileri olarak koé-
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kenin stuperfisial noroepitelyal hicre olduguna igsaret etmektedir. Bu
{amorian serebral hemisferlerin subpial granler tabakasinda yerles-
mis, stirekli sitogenetik potansiyele sahip odaklarla iliskili olabilece-
gine ait spekilasyonlar vardir. insanda bu tabaka fotal hayatin 8.
ayinda tamamen kaybolur. Ancak dogumdan sonra 6. ayda frontal
lobda artiklarmn bulunmasl ve genellikle cocuklarda ortaya gilkan
bu tiimérlerin massiv boyutlari, pre veya perinatal geligimini ortaya
koyar. Boylece de santral sinir sisteminin embriyonel tiimorlerinden
biri olarak kabul edilmesine hak verdirir. Yine de biyolojik davranis-
lar1 onlar1 embriyonel tumorlerden cok gangliogliomalara vaklasti-
rir (1,7,9).

Histogenezi hakkindaki tartismalar timor tizerinde detayll ult-
rastriktirel caligmalar yapiimasina yol agmigtir. Klasik elektronmik-
roskobik bulgular yanisira, bazi olgularda noronal dejenerasyon ka-
nit1 olarak cift helisial filamentler, Lafora ve Hirona cisimcikleri sap-
tanmistir. Bu bulgular Alzheimer gibi dejeneratif serebral hastaliklar-
ia ortak bir etyoloji digtindiirmig, ancak tam bir agiklik getirileme-
mistir (2,3,8).

Santral sinir sisteminin her yerinde olabilirlerse de en gok sereb-
ral hemisfer ve ozellikle temnporal lobda, 3. ventrikiil tabaninda ve
hipotalamik bolgede goriilir. Literatirde frontal, oksipital loblarda
ve daha ender olarak da serebellum ve pineal gland yerlesimli gang-
lioglioma vakalarmin yaymlanmis oldugu tesbit edildi (2,3,4,5,6). Pon-
sun sol tegmentumunu ve medulla oblangatay1 tutan, 4. ventrikile
uzanan bir vaka takdimi (8) klinik bulgular: ile de olgumuzla uyumlu
bulunmustur.

Ganglioglioma, gorilme sikhigl her iki cinsiyet arasmda anlaml
bir farkhhk gostermemekiedir. Siklikla ¢ocukluk gaginda ortaya €l-
kan bu timorin goruldigu vakalarmm % G601 30 yasin altindadir (2,5,
7). Bu agidan da olgumuz biiyiilk bir sapma gostermemektedir.

Klinik tablo genelde fokal epileptik bulgularla kendini gosterirse
de, belirtiler, timorin lokalizasyonuna gdre ¢ok genis bir spektrum
icinde yer alabilmektedirler. Bu nedenle tiimorin kendisi iyi bir prog-
noza sahip olmasina karsgi, prognoz tiimoriin lokalizasyonuna baglh
olarak degisebilmektedir (2,5,7,8).

Makroskopide bazen her iki hemisfer loblarim tutabilecek kadar
buyiik boyutlu timdorler tarif edilmis (9) ise de genelde kiiclik boyut-
lu, oldukga sert, solid, belirgin simirh fakat kapsiilsiiz, kesit yluzu
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grimsi graniiler bir gérintime sahiptirler. Klasik gérinimi disinda
kistik yapilar, kanama alanlar: ve kalsifikasyondan da soz edilen va-
kalar vardir (4,5,7,8).

Olagan histolojik tablo, ince agsi, fibriler eozinofilik zemin igeri-
sinde belirgin niikleolll, ekzantrik vezikiiler ¢ekirdekli, genis sitop-
lazmal mattir néronlar ve bunlar arasinda prolifere glial hiicrelerden
olusmaktadir. Glial hicreler daha ¢ok hiperkromatik kiigik ntkle-
uslara sahip, pilositik tipte astrositik hiicrelere uymaktadir (2,6,7,8).

Klasik gangliogliomanin disinda, belirgin bir yerlesim o6zelligi
gostermeyen ve iginde immatiir ganglion hicrelerin bulundugu, ka-
rekteristik desmoplazi gosteren tiimorler «Desmoplastik infantil gang-
lioglioma~» olarak isimlendirilmistir (9). Baz1 tiumoérlerde ise yogun kal-
sifikasyon bulundugu vurgulanmistir (2,5). Ayrica bir kag yaymda,
matiir ganglion hiicrelerinin ince fibriler konnektif yapili bir stroma
icinde yer aldig1 (2,4,7) ve 6zellikle ultrastriktiirel olarak, bu stroma-
¥1 muhtemelen mezensimal kékenli Ggiinclt bir tip hiicre poptlasyo-
nun olusturdugu savunulmustur (3,4,5).

Bizim olgumuzda ¢ok sayida kesitlerin incelenmesinde ve yapilan
0zel boyamalarda desmoplazi, immatir ganglion hiicresi, asir1 damar-
sal gelisim, kalsifikasyon gibi degisiklikler izlenmemistir. Mallory' nin
PTAH boyamasinda prolifere glial hiicre uzantilar: yogun bhir bigimdee
gozlenmis, konnektif doku igin yapilan Van-Gieson, Gomori boyama-
lar1 negatif bulunmustur.

Ayrica bazi1 yayinlarda belirtilen malign neoplastik transformas-
yvon (4,6,8) kaniti olan primitif néroblastlara dontisen sahalar Bielsc-
howsky yontemi ile ortaya konamamistir. Ashinda ganglion hiticrele-
rinin ayni olgudaki farkh sahalarda bile degisken bir yapiya sahip
olmasi gozodntine alinirsa, farkl olgularda bu degiskenligin daha faz-
la olmas1 beklenmelidir.

Diger taraftan en biiyik sorun, saglam kalabilmis ganglion hiic-
relerinin bir glial timor tarafindan kusatilmasidir. Bu noktada, gang-
liogliomun histolojik tablosundaki gial seriye ait hiicrelerde atipinin
minimal diizeyde olmasina karsin, diger timorlerde bu atipinin belir-
gin olmasi énemlidir. Sonug olarak ganglioglioma, dogru bir tan: igin
spesifik tanisal teknikler gerektirmektedir. Tanimn dogrulan'mam, ba-
sarili bir cerrahi rezeksiyon sonrasi, bu tlimédran iyi prognozlu ayri
bir klinikopatolojik grup olusturmas: nedeniyle énem tasimaktadir.
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OZET

Santral sinir sisteminin ilging ve nadir bir timdéri olan ganglio-
gioma, ozellikle histopatolojisi yontinden literatiiriin 15181 altinda tar-
tisilmastir.

SUMMARY

Ganglioglioma (Case report and review of recent literature)

Ganglioglioma is the one of the most rare interesting tumour of
central nervous system. A case report about ganglioglioma is discus-
sed under the light of the recent literature.
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