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Ozet

Giris: Primerintrameddller timarler nadir goriilen, yetiskinlerde agirlikli olarak astrositomlar ve ependimomlardan
olusan timédrlerdir. Ependimomlar servikal ve servikotorasik bolgede sik gorulurken, miksopapiller ependimomlar
hemen her zaman konus medillaris, kauda ekuina ve filum terminale diizeyinde ortaya ¢ikarlar. Miksopapiller
ependimomlar mitotik aktivitesi diisik olan diisuk evreli (evre 1) timdrlerdir ancak rekurrens sik bildirilmistir.
Tedavisi total cerrahi rezeksiyondur ve bu tekrarlama ihtimalini disUrir. Fakat, kapsili ince ve zayif olan
vakalarda total rezeksiyon mimkuin degildir, bu nedenle rekirrens, seeding metastaz ve uzak metastaz riski
artmaktadir. Total c¢ikarilamayan olgularda radyoterapi eklenmesi 6nerilir. Bu ¢alismanin amaci klinigimizde
miksopapiller ependimomlar nedeni ile opere edilen hastalarin sonuglarini arastirmak ve klinik tecribelerimizi
paylagmaktir.

Gereg ve yontem: Bu calismada, 2014-2016 yillari arasinda, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi Beyin
Cerrahi Bolumi'nde bitin olarak cikartilan ve miksopapiller ependimom tanisi alan 9 olgu retrospektif olarak
incelenmigtir. Hastalar, operasyon dncesi ve sonrasi klinik ve radyolojik bulgulari ile degerlendirilmistir. Hastalar
total laminektomi ile total kitle gikarilarak tedavi edilmiglerdir.

Bulgular: 7 kadin 2 erkek hasta rutin takibe alinmistir. Yas araligi 9-57 olup ortalama yas 33'tu. 3 hastada kitle
L2 seviyesinde, 2 hastada L3 seviyesinde, 1 hastada L4 seviyesinde ve 3 hastada L4-L5 vertebralar boyunca
yerlesmekteydi. Tim hastalarin bel agrisi sikayeti vardi, ek olarak 4 hastada paraparezi ve bir hastada da gaita
idrar inkontinansi mevcuttu. Operasyon sonrasinda agri sikayeti tim hastalarda gecti. 3 hastada operasyon
sonras| erken dénemde kas gucunde belirgin dizelme saptandi. 1 hastada ise operasyondan 2 ay sonra
norolojik iyilesme oldugu gériildi. inkontinans gelismis hastada ise diizelme olmadi. Hastanede kalis siiresi
ortalama 5,1 gundu. Hastalarin radyolojik takiplerinde operasyon sonrasi 2 yil icinde niks saptanmadi.

Sonug: Kapsil bitinliglu bozulmaksizin total olarak kitle cikariimasi rekirensi ve seeding metastazlari
onlemede 6nemlidir. Bu hastalar radyoterapi verilmeksizin takip edilebilirler. Ancak uzun dénem takipler ve daha
fazla sayida hastanin oldugu gruplarla yapilan calismalar gereklidir.

Anahtar kelimeler: intramediiller timér, miksopapiller ependimom, total cerrahi ¢ikarim.
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Abstract

Purpose: Primary intramedullary tumors are rare tumors and mainly astrocytomas and ependymomas in adults.
While ependymomas are common in the cervical and cervicothoracic region, myxopapillary ependymomas often
occur at the level of conus medullaris, cauda ekuina and filum terminale. Myxopapillary ependymomas are low
grade (grade 1) tumors with low mitotic activity but recurrence has been reported frequently. The treatment is
total surgical resection and this reduces the recurrence. But in cases with thin and weak capsule, total resection
is not possible, therefore the risk of recurrence, seeding metastasis and distant metastasis increase. It is
recommended to add radiotherapy for cases which cannot be totally removed. The aim of this study is to asses
the clinical outcomes of the patients who underwent surgery with myxopapillary ependymoma and to share our
clinical experience.
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Material and methods: In the present study, 9 cases with the diagnosis of myxopapillary ependymoma,
underwent total excision between 2014-2016 in Adana City Treaning and Research Hospital, Department of
Neurosurgery were evaluated retrospectively. The patients were evaluated with radiological images and clinical
parameters preoperatively and postoperatively. Patients were treated with total laminectomy and total tumour
excision.

Results: 7 male and 2 female patients were taken to routine follow-up. The age range is 9-57 and the average
age is 33. The mass was located at L2 level in 3 patients, at L3 in 2 patients, at L4 in 1 pateient and along the
L4 and L5 vertebrae in 3 patients. All patients had back pain, additionally 4 had paraparesia and 1 had urine-
anal incontinence. Following surgery all patiens recovered from back pain. Significant improvement in muscle
strength was detected in 3 patients at the early postoperative period. In 1 patient, neurological healing was
observed in the 2 months after operation. No improvement was observed in sphincter function. The mean length
of stay in hospital was 5.1 days. No recurrence was detected in the postoperative 2 years radiologically.
Conclusion: Total removal of mass without deterioration of capsule integrity is imperative in preventing
recurrence and seeding metastases. These patients can be followed without radiotherapy. However, long-term
follow-up and studies with more patient groups are required.

Key words: Intramedullary tumor, myxopapillary ependymoma, total surgical removal.
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Giris cikarilan miktari ile alakalidir. Kapsilasyonu
zayif olan vakalarda total rezeksiyon mimkin
olamamakla beraber seeding metastaz ve
uzak metastaz riski de artmaktadir [7]. Total
cikarilamayan olgularda radyoterapi (RT)

eklenmesi Onerilir [18, 19].

Primer intramedduller timdrler nadir gorilen
timorlerdir. Goérulme sikligi 100,000 de 0,3-
0,5 arasindadir [1]. intramediiller timorler
yetiskinlerde agirlikli olarak astrositomlar ve
ependimomlardan olusur. Buyudk c¢ogunlugu

da ependimomdur [2-4]. Ependimomlarin alt Bu calismada klinigimizde 2014-2016

tipi olan miksopapiller ependimom tim spinal
ependimomlarin %27-30’'unu olusturur [5-7].
Ependimomlarservikal ve servikotorasik bolgede
sik gorulirken miksopapiller ependimomlar
hemen her zaman konus medullaris, kauda
ekuina ve filum terminale dizeyinde ortaya
cikarlar [3, 8-13]. Miksopapiller ependimomlarin
insidansi yillik 100,000 de 0,05-0,08 oranindadir
[14]. Diinya Saglik Orgiti (DSO) siniflamasina
gore miksopapiller ependimomlar evre 1 olarak
siniflandirilirlar ve yavas buylyen mitotik
aktivitesi dusik olan timorlerdir. Buna karsilik
hastalarin yaklasik yarisinda (%48) reklrrens
g6zlenmektedir [15]. Mikroskobik olarak papiller
dizende misin6z salgi salgilayan kiboidal
hicrelerle karakterizedir. Spinal miksopapiller
ependimomlar ortalama 35 yas erkek hastalarda
siktir [3]. Genellikle yavas buytume egilimindedir
ve norolojik defisit gelismez, bu sebeple geg¢
tani alirlar. Hastalar tani aldiginda en sik
sikayet (%67) agridir. Daha nadir olarak (%52)
duyu defisiti ve (%46) motor defisitler olabilir
[3, 10, 16]. Gecikmis tani, tedavi sonuglarini da
olumsuz etkilemektedir. Tedavisi total cerrahi
rezeksiyondur. Olgularin yaklasik %90’inda total
rezeksiyon yapilabilir, total ¢ikarilan timdorlerde
tekrarlama ihtimali (%15) olduk¢a dusuktar
[7, 17]. Tekrarlama riski dogrudan tUmorin
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yillari arasinda opere edilen ve patoloji sonucu
miksopapiller ependimom olarak gelen 9 olgu
retrospektif olarak incelenerek klinik sonuclari
literattr verileri ile birlikte degerlendirilmistir.

Gereg ve yontem

Klinigimizde 2014-2016 yillari arasinda
spinal kitle nedeni ile opere edilen ve patoloji
sonucu miksopapiller ependimom olarak
bildirilen olgular retrospektif olarak incelenmistir.
Takipleri yapilabilmis 9 hasta c¢alismaya
alinmistir. Hastalarin operasyon sonrasi en
kisa alti ay en uzun iki yillik takibi yapilmigtir.
Hastalar, operasyon dncesi ve sonrasi klinik ve
radyolojik bulgulari ile sikayet baslangi¢ sureleri,
hastanede yatis sureleri ile irdelenmigtir.
Radyolojik tani yéntemi olarak manyetik
rezonans goruntileme (MRG) kullaniimistir.
Cerrahi yontem olarak lezyon seviyesinde total
laminektomi, total kitle eksizyonu ve duraplasti
uygulanmigtir. Hastalarin tamaminda kitle
lezyonu total olarak ¢ikarildigi icin ek RT ve
kemoterapi (KT) uygulanmamistir. Norodefisiti
olan hastalara fizyoterapi erken donemde
baslatiimistir. Hastalarin operasyon sonrasi
ikinci, altinci aylarda ve birinciyil sonrasinda rutin
kontrolleri yapilmistir. Kontrollerinde muayene
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bulgulari operasyon oncesi ile karsilastiriimistir.
Radyolojik olarak MRG ile niiks ve rezidu kitle
olup olmadigi degerlendirilmistir.

Bulgular

Klinigimizde opere edilen ve sonrasinda
takibi yapilabilen 9 miksopapiller ependimom
olgusu incelenmistir. 7 kadin 2 erkek hasta
takibe alinmistir. Yas araligi 9-57 olup ortalama
yas 33’tl. 3 hastada kitle 2. Lomber vertebra
(L2) seviyesinde, 2 hastada L3 seviyesinde,
1 hastada L4 seviyesinde ve 3 hastada L4-L5
vertebralar boyunca yerlesmekteydi. Literatlirde
de belirtildigi gibi MRG bulgularinda kitle konus
ve filum dizeyinde yerlesmekteydi (Resim 1).

Resim 1. MRG T2 W Sagital ve aksiyel kesitler.

Tum hastalarin ortak sikayeti bel agrisi
olup; doért hastada paraparezi ve bir hastada
da gaita idrar inkontinansi ilave sikayetlerdendi.
Sikayetlerin ve semptomlarin suresi minimum 1
gln maksimum 3 ay olarak saptandi (Tablo1).

Operasyon sonrasinda agri sikayeti tim
hastalarda gecti. Paraparezisi olan 4 hastadan
3’Unde erken dénemde dnemli oranda dlizelme
saptandi. 1 hastada ise 2. ay kontrolinde
diizelme oldugu gériildi. inkontinans geligmis
hastada ise dizelme olmadi. Hastanede yatis
sureleri 1 hastada 7 gun, 1 hastada 6 gin, 5
hastada 5 giin, 2 hastada 4 gindi. Norodefisit
olmayan  bir  hastanin  operasyonunda
néromonitdrizasyon kullanildi. Bu hastada
operasyonsonrasindadandérodefisitolmadi. Tim
hastalarin operasyonunda duraplasti sonrasi
doku yapistirici kullanildi. Operasyon sonrasi
donemde 1 hasta hari¢ diger hastalarimizin
operasyon lojundan beyin omurilik sivisi (BOS)
kacag! olmadi. BOS kagagi olan hastada tekrar
operasyona gerek kalmadan spontan iyilesme
oldu. Servis yatis suresi 7 glinle en uzun slren
hastamiz BOS kacgagi olan bu hastamiz oldu.
Hicbir hastada posterior enstrimantasyona
ihtiyag duyulmadi ve kullaniimadi. Hastalara

ek RT ve KT verilmedi. Hastalarin radyolojik
takiplerinde higbir hastada niks saptanmadi
(Resim 2).

Resim 2. Kontrol kontrasth aksiyel ve sagital
MRG kesiti.

Tartisma

Spinal  ependimal timoérler ependim
hlcrelerdenkdkenalanglialtimorlerdirve primer
spinal kord timorlerinin %40-60"in1 olusturur
[20, 21]. Hemen her zaman konus mediillaris,
kauda ekuina ve filum terminale dizeyinde
ortaya c¢ikarlar [2]. Bizim hastalarimizin
tamaminda da yerlesim yeri literatirle uyumlu
olarak lomber bdlgede ve konus meddullaris,
kauda ekuina veya filum terminale ile baglantili
haldeydi. 30-40’li yaslarda daha sik goérdlur
ve erkeklerde kadinlardan daha sik goralir
[22, 23]. Bizim hastalarimizin yas ortalamasi
33 ve en dusik 9 yas, en yuksek 57 yas
araligindaydi. Ancak hastalarimizin 7’si kadin
2'si erkek hastaydi. Genellikle yavas buyume
edilimindedir ve noérolojik defisit gelismez, bu
sebeple geg tani alirlar. Hastalar tani aldiginda
en sik sikayet (%67) agridir. Bununla beraber
motor duyu defisitleri ve idrar gayta inkontinansi
olabilir. Hastalarin semptomlarinin baslangig
sureleri 13 aydan 8,3 yila kadar degisen aralikta
bildirilmistir [4, 23, 24]. Bizim hastalarimizda ise
bu sire 1 gin ile 3 ay arasinda degismekteydi.
Ulkemizde zaman zaman elestirdigimiz gok
sik MRG ¢ekilmesinin belki de olumlu bir yoni
olarak daha erken tani konuldugu sdylenebilir.
Tanida en iyi yontem MRG'dir. Tipik olarak
intradural yerlesmis, T1 imajlarda kordla
izointens veya hipointens, T2 imajlarda hemoraji
ve kalsifikasyona bagl heterojen hiperintensite
ve homojen kontrastlanan kitle lezyonu
seklinde gorulur [2, 12, 22, 25-27]. Tedavide
ilk secenek total cerrahi rezeksiyondur. Hala
progresyondaki en 6nemli faktdr total cerrahi
rezeksiyondur [4, 7, 20, 22, 28]. Rezeksiyon
sirasinda kapsUlu rUptlire etmek BOS
ekilimine yol acabileceginden tek parca halinde
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Tablo 1. Hastalara ait demografik ve klinik veriler.

Olgu Yas/ cinsiyet/ sikayet/ suresi/ lezyon seviyesi/ muayene/ yatis slresi/ kontrol

Olgu 23/ K/ bel ve bacaklarda agri uyusma/ 1 hafta/ L2 seviyesinde/ bacaklarda 3/5 kuvvet kaybi/
4 giin yatis/ 1 yil sonra kontrolde intakt, niks saptanmadi

Olgu2 43/ K/ bel agrisi, bacaklarda giigstzliik/ 2ay/ L2 seviyesinde / bacaklarda 1/5 kuvvet kaybi/
7 gin yatis/ 2 yil sonra kontrolde intakt, niiks saptanmadi

Olgu3 31/ K/ bel agrisi, bacaklarda gligsuzlik/ 1ay/ L4-5 korpus boyunca/ bacaklarda 1/5 kuvvet
kaybli/ 4 giin yatig/ 6 ay sonra kontrolde intakt, niiks saptanmadi

Olgud 30/ K/ bel agrisi/ 3ay/ L4-5 korpus boyunca/ ndrodefisit yok/ 5 gun yatis/ 6 ay sonra
kontrolde intakt, niiks saptanmadi

Olgus 40/ E/ bel agrisi/ 2 ay/ L4 seviyesinde/ ndrodefisit yok / 5 guin yatig/ 6 ay sonra kontrolde
intakt, niiks saptanmadi

Olgué 57/ K/ bel agrisi, bacaklarda guigsuzlik/ 2giin/ L2 seviyesinde/ bacaklarda 3/5 kuvvet kaybi/
6 guin yatis/ 1,5 yil sonra kontrolde intakt, niiks saptanmadi

Olgu? 23/ K/ bel agrisi/ 3ay/ L4-5 korpus boyunca/ noérodefisit yok/ 5 gln yatis/ 1 yil sonra
kontrolde intakt, niiks saptanmadi

Olgus 41/ E/ bel agrisi, idrar kagirma/ 1gun/ L3 seviyesinde/ idrar inkontinansi mevcut/ 5 giin
yatis/ 6 ay sonra kontrolde inkontinans mevcut, niks saptanmadi

Olgu9 9/ K/ bel agrisi/ 2ay/ L3 seviyesinde/ norodefisit yok/ 5 giin yatis/ 1 yil sonra kontrolde

intakt, niks saptanmadi

cikariimasi oOnerilir. Tek parga halinde ya da
total c¢ikarilamadigi durumda RT eklenmelidir
[12, 18, 23]. Son dbénem calismalarda RT’nin
yasam beklentisini arttirdigi, lokal tUumor
kontrolinud %30’dan %100’e ¢ikardidi ve geng
yas nedeni ile RT verilmeyen hastalarda daha
sik niks saptandigi bildiriimektedir [28-30].
Bu konuda Avrupa Noéroonkoloji Toplulugunun
(EANO) hazirladigi rehberde tedavinin ana
amacinin timaérin tamamen g¢ikarilmasi oldugu
bildirilmistir. Ayni rehberde Grade 3 olan kitlelerde
mutlaka RT verilmesi, Grade 2 olan ve tamamen
citkarilamayan kitlelerde RT verilmesi, Grade 2
olan ve tamamen cikarilan kitlelerde bekle ve
gor stratejisi Onerilmektedir. Rehberde Grade
1 olan miksopapiller ependimomlar igin ise RT
eklenmesinin olumlu sonuglari oldugunu bildiren
calismalar olsa da prospektif calismalara ihtiyag
oldugu bildirilmigtir [19]. Klinigimizde opere
ettigimiz hastalarda kapsuli korunarak total
olarak kitle gikarilmasi uygulanmistir. Literattrde
bildirilen olgulara gére erken donemde tani alan
hastalarimizda kitlenin total olarak c¢ikariimasi
ve metastaz slphesi olmadigindan RT
uygulanmamistir. Erken cerrahi ve total eksizyon
yapilan ve RT almayan hastalarimizin 6 ay ile
2 yil arasinda yapilan takiplerinde niks heniz
saptanmamistir.

30

Nadir gorulen bir kitle olmasi sebebi ile az
saylda hasta calismaya alinabilmistir ve henlz
yeterince uzun sure takiplere erigilmemigtir.
Ancak yine de erken dénemde tani konulan,
total olarak cikarilabilen ve cerrahi sirasinda
kapsuli zedelenmeyen olgularda literatiirde
bildirilenin aksine RT verilmeyebilecedi kanaati
olusmaktadir.

Cikar iligkisi: Yazarlar cikar iligkisi olmadigini
beyan ederler.
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