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Giris

Klivusta yerlesimli kordomalarin bir kismi cocukluk caginda ortaya cikmaktadir. Oldukca hizli seyreden
az diferansiye veya dediferansiye formlarinin ayirici tanisinda Atipik teratoid / rabdoid tUmor yer
almakta, her ikisinde INI-1 ekspresyon kaybi gortlebilmektedir.

Birinci Olgu

17 aylik erkek hasta. Sol tarafta pitozis yakinmasiyla ile basvurdugunda Kranial MR’da sol suprasellar
alanda sol kaverndéz sinldse uzanan, klivusu erode eden kitle goérildi. Endoskopik Transnasal
Transsfenoidal (ETT) yolla subtotal olarak bosaltildi. Postoperatif donemde MR goértntilemesinde rezidu
izlenmesi Uzerine ikinci kez ETT yolla girilerek suprasellar kitle subtotal olarak cikarildi. Postoperatif
ddénemde pitozis geriledi.

Histopatolojik incelemede miksoid veya hyalinize stroma icinde yer yer epitelioid morfolojiye sahip,
belirgin pleomorfizm goésteren hicreden zengin timor dokusu izlendi. S-100 ile negatif, pansitokeratin,
EMA ile pozitif reaksiyon izlendi. Yasi dikkate alindijinda Atipik teratoid / rabdoid timor ayirici tani
icinde degerlendirildi. immuinohistokimyasal incelemede INI-1 kaybi nedeniyle ATRT olarak rapor edildi.

Hacettepe Pediatrik Onkoloji servisinde kemoterapi baslandi. Kranial ve spinal MR tetkiklerinde
boyutlarinda artisa ilave olarak leptomeningeal tutulum saptandi. Tedaviye ragmen ilerleyen olgu ilk
tanidan 6 ay sonra kaybedildi.

ikinci Olgu

Godzde kayma, basagrisi, bulanti, kusma sikayetleri ile Ege Universitesi’'ne gittiginde 6. sinir paralizisi
saptanan 32 aylik erkek hasta, cerrahi icin basvurdu. Yapilan gortnttlemelerde klivusu destriukte etmis
kitle saptanmis, tani amach biyopsi “kordoma” olarak rapor edilmisti. ETT operasyonla yumusak kivamli
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kitle cikarildi.

Histopatolojik incelemede miksoid stromada dagdilmis epitelioid hicrelerle tabakalar olusturan hiicreden
zengin tumor dokusu izlendi. Kordoid alanlar nedeniyle “dediferansiye kordoma” tanisi yaninda hastanin
yasi dikkate alinarak ayinc tani icinde “Atipik teratoid / rabdoid timor degerlendirildi.
imminohistokimyasal incelemede pansitokeratin, EMA ile pozitif reaksiyon yanisira INI-1 kaybi saptandi.

Postoperatif MR’da kitlenin blyldiagu gorilerek uygulanan radyoterapi sonrasi timor kitlesi kicilen
hastanin ilk tanidan iki ay sonra izlemi sGrmektedir.

Sonug
ATRT gibi az diferansiye kordomalarda da INI-1 ekspresyon kaybi gérilebilmektedir. Cocukluk caginda

da olsa klivustaki az diferansiye tumorlerin ayirici tanisinda INI-1 ekspresyon kaybinin anlaml
olmayacagi disinulmelidir.

Anahtar Kelimeler : Klivus kitlesi, az diferansiye kordoma, ATRT, INI-1

page2/2


http://www.tcpdf.org

