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Desmoplastik Medulloblastomun Patolojisi ve 4

Olgunun Sunumu

The Pathology of the Desmoplastic Medulloblastoma and Report

of 4 Cases
Prof. Dr. Serefettin Canda

Ozet: 1979-1998 déneminde, Dokuz Eyliil Universitesi
Patoloji Anabilim Dali'nda, dért olgu desmoplastik
medulloblastom tanisi almistir. Bu olgularin yagi 7 ile 17
arasinda v e ortalama yag 13'dir. Olgulann ikisi kiz ikisi
erkektir. TUmér 2 olguda serebeller yarnimkirelerde, 2
olguda da vermiste lokalizedir. Bu olgularin histolojik
bulgulari ilgili kaynaklarin esliginde gézden gegirilmistir.

Anahtar Sézciikler: Desmoplastik medulloblastom, primit
néroektodermal timor, retikulin,

esmoblastik medulloblastom, medulloblastomlarin
Daz gbrilen bir varyantidir (1-3). Medulloblastomlar
(PNET/MB)
serebellar

primitif  néroektodermal  timor olup,

embiryonel bir neoplazidir, g¢ogunlukia
pediatrik beyin tumdarlerinin

ve histolojik olarak

lokalize olur,
yaklasik 9%20'sini
coguniukla “klasik” medulloblastom tiriinde izlenir (4-6).
Buna karsin, medulloblastomlarin desmoplastik medullo-

vermiste
olusturur

blastom, medullomiyoblastom (7-8), melanotik medullo-
blastom, lipomatéz medulloblastom (9-11) ve biyik
hiicreli medulloblastom alt tirleri de géralir (12).

Desmoplastik medulloblastomlar makroskobik olarak iyi
sinirh, cocukluk ¢aginda genellikle orta cizgide vermal
pozisyonda ve erigkinde ise tutulan serebellumun yan
loblarinda superfisyal olarak lokalize olan timérlerdir (2,
3).

Summary: Four cases diagnosed as desmoplastic
medulloblastoma between 1979-1998 at Dokuz Eyliil
University Department of Pathology. The ages ranged
from 7 to 17 years, with a mean of 13 years. There were
2 male (50%) and 2 females (50%). The tumour was
located in the cerebellar hemisphere in 2 cases, in
midla, ne 2 cases. The histologic features of these
cases are described and the relevant literature is
reviewed..

Key Words: Desmoplastic medulloblastorna, primitive
neuroectodermal tumor, reticulin.

Histolojik agidan, desmoplastik medulloblastomiarin
dzglin dzelligi, yogun interseliiler retikdlin fibril ag iceren
alanlar ile, daha agk gorinimde retikllin fibril
iceremiyen alanlardan olugmasidir (1-3).

Prognoz agisindan, desmoplastik medulloblastom, klasik
medulloblastomdan “hafif’ dizeyde daha iyi bir Klinik
gidis gostermekle birlikte DSO derece IV timor olarak
siniflandirilir (2).

Bu galismanmin amaci, az goérilmesi nedeniyle ilging
bulunan ve medulloblastomun ¢ok az gdrilen bir
varyanti olan desmoplastik medulloblastomun pato-
lojisini son bilgilerin 1siginda sunmaktir,

Gerec¢ ve Yontem

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiltesi Patoloji Anabilim
Dali'nda yaklasik 20 yillk dénemde (1979-1998)
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saptanan 21 medulloblastom Igerisinde yer alan 4
desmoplastik medulloblastom olgusu, gerecimizi
olugturulmusgtur. Bu olgular yas, cins, lokalizasyon ve
histopatolojik 6zellikleriyle incelenmistir (13).

Patolojik Bulgular ve Olgu Sunumu

TDizideki 21 medulloblastom iginde vyer alan 4
desmoplastik medulloblastom olgusunun yaslar 7 ile 17
arasindadir ve ortalama yas 13'diir. Olgularin ikisi erkek,
ikisi de kiz gocuktur (Sekil 1, 2). Ayrica 2 olgu vermiste,
2 olgu da serebellar hemisiferlerde lokalizedir (Tablo 1).
Hisstopatolojik olarak bu olgular desmoplastik
medulloblastom olarak simiflandinimigtir (Resim 1-6).
Histolojik incelemede mikronodiiler lenfoid follikiil
benzeri alanlar (Resim 1, 2), bu alanlarn gevreleyen
retikiler ag yapisi ve daha soluk gériiniimde alanlar
(Resim 3, 4), kimi olguda immun dokukimyasal olarak
NSE olumlulugu (Resim 5) izlenmigtir. Ayrica yapilan
imprint preparatlarda, sitolojik olarak bazofil boyali
nikleuslu timér hicreleri ile bunlarda atipik mitoz
goriimustdr (Resim 6).

Desmoplastik
medulloblastom 4
Olgu (%189)

Klasik
medulloblastom 17
Olgu (%81)

Sekll 1. Dizideki klasik ve desmoblastik medulloblastomun
dagilimi,

E 28 &
1 el

A >
11-20 21-30

1-10

Sekil 2. Dizideki desmoblastik medulloblastomn olgularinin yas
ve cins dagilimi
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Tablo |. Dizideki desmoplastik medulloblastom olgusunun
Klinik-patolojik 6zellikleri.

Prot.No Adi Yas/Cins Lokalizasyon Histoloji ICD-0O (1990)"
3005/88 G.A. 17/K  Vermis DCesmoplastik  M-9471/3
(C71.6)
6253/86 MS. TE Vermis Desmoplastik  M-9471/3
(C71.6)
4701/97 S.E 12K  Sag Serebeller Desmoplastk  M-8471/3
(C71.6)
518/98 H.C. 15/  Sol Serebeller Desmoplastk M-9471/3
(C71.6)

* Percy C, Van Holten V, Muir C (eds). international Classification of
Diseases {or Oncology, ICD-O. Second edition, Geneva; WHO, 1990
(Ceviri: Canda MS. UHS-O, Uluslararasi Hastalik Sinflandirmas):
Onkoloji. E.UJ. Kanserle Savas ve Uygulama Merkezi Yayim No: 1,
Bornova: E.U. Basimevi, 1992},

Tartisma

Desmoplastik medulloblastom, orta ¢izgi Gzerinde, vermal
pozisyonda ve gocukiuk déneminde gérilmesine karsin,
lateralde yerlesenler daha ileri yaglarda daha gok gériiliir.
Bunlar, 6zglin olarak, tutulan serebellar yarimkirenin
sUperfisyalinde yer alirlar. Cerrahi girisim sirasinda
leptomeningeal, lobule, iyi sinirl bir kitle bigiminde izlenir
(1-3).

Medulloblastomlar gocukluk ¢agi intrakranial beyin
timarlerinin %20'sini olusturmasina karsin (8), kendi
dizimizde %31 oraninda izlenmistir (14).

Desmoblastik medulloblastom dizisinde %16 (11 olgu)
oraninda izlenmesine karsin (15), kendi olgularimizda ise
%19 (4 olgu) oranindadir.

reaktif
timdaral

Desmoblastik  varyant  medulloblastomun,
mesenkimal |eptomeningeal elementlerinin
permiasyonu ile olustugu ileri stiriimektedir (3).

Bu timbrlerde histolojik incelemede, &zgiin olarak
retikdlin fibrillerini iceren alanlar yanisira, mikro noduler,
retikdlin fibrillerini igermiyen, “soluk/agik alanlar/adalar”
(pale zone/pale islands) da izlenir. Bu alanlar lenf diigimii
lenfoid hiperplazisini animsatir. Bu alanlarda seliileritede
azalma, gevsek fibriller matriks, oligonedendroglia benzeri
hiicreler izlenir. Bu psddofollikiil benzeri yapilar da
timiyle bag dokusundan yoksun degildir, néronal ve
olasi astrositik diferansiasyonun yogun oldugu bir alandir
(3, 16, 17).
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Resim 1-2.

Resim 3-4. Desmoplastik medulloblastomda mikronodiler lenfoid follikil benzen alanlann retikller ag yapisi (4701/97 4X, 518/98
10X retikdling,

Resim 4-5, Desmoplastik medulloblastomda immun dokukimyasal olarak néron spesifik enolaz (NSE) olumlulugu ve imprint
preparatta sitolojik 8zellikler ile atipik mitoz (518/98 20X NSE, 518/98 100X H+E).
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