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YETISKINLERDE INTRADURAL iINTRAMEDULLER
OMURILIK TUMORLERI

SPINAL CORD INTRADURAL INRAMEDULLARY TUMORS IN ADULTS

(074

Tim spinal kord tiimérlerinin yalnizca %10’unu olusturan intradural intramediiller tiimérler, her yagtan hastay:
etkileyebilen nérolojik morbidite ve mortalitenin nadir ancak énemli bir nedenidir. Cogu benign, diisiik dereceli lezyonlar
olan intramediiller spinal kord tiimérlerinin biiyiik cogunlugunu ependimomlar ve takiben astrositomalar olusturur. Spinal
kord boyunca herhangi bir yerde bulunabilen intramediiller tiimérler en sik servikal ve torakal bélgede goriiliir. Tedavide
oncelikle total cerrahi rezeksiyon ile niiks veya yiiksek dereceli infiltratif tiimér varliginda ya da rezeksiyonun kontrendike
oldugu durumlarda radyoterapi ve kemoterapi énerilmekeedir.

Anahtar Sézciikler: Astrositom, Ependimom, Intradural intramediiller, Total cerrahi rezeksiyon

ABSTRACT

Intradural intramedullary tumors, which constitute only 10% of all spinal cord tumors, are a rare but significant cause of
neurological morbidity and mortality that can affect patients of all ages. Most intramedullary spinal cord tumors are benign,
low-grade lesions, with the majority being ependymomas, followed by astrocytomas. Intramedullary tumors, which can be
found anywhere along the spinal cord, are most commonly observed in the cervical and thoracic regions. In treatment, gross
total surgical resection is prioritized, with radiotherapy and chemotherapy recommended in cases of recurrence, high-grade

infiltrative tumors, or when resection is contraindicated.
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GIRIS

Spinal kordda birincil veya ikincil pek ¢ok patolojik olusum
ortaya cikabilir. Merkezi sinir sistemi (MSS) neoplazileri
arasinda %15’ini intraspinal tiimérler ve sadece %2-4’{inii
birincil spinal kord tiimérleri olusturur (23). Anatomik ola-
rak siniflandirildiginda; % 60’1 ekstradural, yaklasik %30’u
intradural ekstramediiller tiimérlerken sadece %10 unu int-
radural intramediiller spinal kord tiimérleri olusturur (16).

Genel olarak, ependimomalar en stk goriilen intramediiller
spinal kord tiimérleridir, bunu astrositomalar ve ardindan
hemanjiyoblastomalar,

gangliogliomalar,

germinomalar,

birincil MSS lenfomalari ve melanomlar dahil olmak tizere
cesitli tiimérler izler (Tablo 1). Ancak, intramediiller tiimor
on tanst ile opere edilen hastalarin %16’sina kadarinda
biyopsi sonrast kanitlanmis histolojik tant demiyelinizan
lezyondur (7,21). Bu nedenle tiimér benzeri lezyonlarin
ayirt edilmesi tedavi stratejilerinin belirlenmesi agisindan

onemlidir (Tablo 2).

Intramediiller spinal kord tiimorlerinin ¢ogu benign,
diisiik dereceli (Diinya Saglik Orgiitii (DSO) Derece 1 ve
IT) timotler olsa da, histolopatolojide bircogu degiskenlik
gosterir ve astrositomalarin %7-30"u malign olarak kabul
edilir (23). Intramediller spinal kord tiimérleri spinal kord



Tablo 1: Histolojik Olarak Intramediiller Spinal Kord Ttiimérleri
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Ependimoma En sik (%60-70) Iyi
Asrositoma 2. en sik (cocuk ve addlesanda en sik) Kotii
Miksopapiller ependimoma Nadir Cok iyi
Hemanjioblastoma 3. sik (VHL hastalig1 insidanst ) Cok iyi
Ganglioglioma Nadir Iyi
Germ hiicreli tiimérler Cok nadir Iyi
MSS lenfomast Nadir Koti
Melanoma Cok nadir Korti
Epidermoid/Dermoid tiimér Cok nadir

Nérofibroma/Schwannoma Cok nadir

Metastaz Nadir Kori

Tablo 2: Intramediiller Spinal Kord Tiimérleri Ayirict Tanist

Metastatik ekstradural tiimorler

Intradural omurga tiimérleri

Primer beyin tiimérlerinin leptomeningeal yayilimi
Enflamatuar lezyonlar (sarkoidoz)

Demiyelinizan hastaliklar

Enfeksiyonlar (sistozomiyazis)

Vaskiiler malformasyonlar

boyunca herhangi bir yerde bulunabilirler. Bununla birlik-
te, en stk servikal bélgede (%33), takiben torasik (%26) ve
lomber (%24) seviyelerde goriliitler (10).

Hastalarin bagvuru sikayeti, klinigi ve tedavi planlamasinda
timoriin dura ve omurilik ile iligkisinden ziyade tiimériin
ortaya ¢ikugs spinal kord seviyesi belirleyici rol oynar (16).
Intramediiller spinal kord tiimérlerinin en sik bagvuru sika-
yeti yaygin veya radikiiler olabilen sirt agrisidir. Cocuklarda
uzun siire asemptomatik seyredebilecegi veya spesifik olma-
yan sikayetlere neden olabileceginden tan: 6zellikle zordur
(9). Agrinin karakteri degisiklik gosterir, ancak genellikle
geceleri kotiilestigi bildirilmektedir. Intramediiller spinal
kord tiimérleri ayrica somatosensériyel ve motor sistemleri
etkileyerek dizestezi ve parestezilere, spastisiteye ve kuvvet
kaybina neden olabilir. Bagirsak ve mesane fonksiyon kayb1
en az goriilen semptomlardir ve daha ileri bir asamada orta-
ya ¢ikar (17).

Intramediiller spinal kord tiimérlerinin tedavisi oncelikle
gros total rezeksiyon (GTR) ile niiks, yiiksek dereceli ve
infiltratif tiimér varliginda veya rezeksiyonun kontrendike
oldugu durumlarda uygulanan radyoterapi (RT) ve kemote-
rapiyi (KT) icerir. Sonucun en iyi belirleyicileri olarak pre-

Karsinomalar (akciger, meme, prostat, bobrek),
Miyeloma, Lenfoma

Nérofibromalar, Meningiyomalar

operatif nérolojik durum ve tiimariin histopatolojisi kabul
edilirken, tiimér histopatolojisinin rezeksiyonun derecesini,
fonksiyonel norolojik sonuglari ve niiksti 6ngérdiigii goste-
rilmistir (11).

INTRAMEDULLER SPINAL KORD TUMORLERI
Ependimoma

Ependimomalar beynin nadir goriilen, kapsiilii olmayan
glial timorleridir. Ancak yetiskinlerde intramediiller timér-
lerin en sik goriilen formunu olusturarak tiim intramediil-
ler timérlerin yaklagik %50-60’1n1 meydana getirirler (23).
Ependimomalar, ventrikiiler sistemin ve omuriligin santral
kanalini kaplayan epitel benzeri hiicreler olan ependimal
hiicrelerden gelisir. Histolojik olarak ependimomalar 4
tipe ayrilabilir: miksopapiller ependimoma (DSO Derece
1), subependimoma (DSO Derece I), ependimoma (DSO
Derece 1) ve anaplastik ependimoma (DSO Derece III).
Miksopapiller ependimomalar, ependimoma vakalarinin
%>50’sine kadarini olusturur, tipik olarak filum terminalden
kaynaklanir ve genellikle kauda ekuinada bulunurken, diger
3 alt tip intramediiller timérlerin normal dagilimini takip
eder ve en sik servikal veya torasik omurilikte bulunur (18).
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Cogu ependimoma yavas biiyiir ve iyi huylu bir patoloji
gosterir; bununla birlikte, anaplastik ependimomalar hizla
biylimeye ve daha agresif davranis gstermeye egilimlidir.
Genel olarak, ependimomalar 4. dekadda, erkeklerde 2 kat
daha sik goriiliir ve kronik sirt agrist ilk bagvuru sikayetidir

(1).

Manyetik Rezonans Gériintiilemede (MRG) ependimoma-
lar merkezi yerlesimlidir ve T1 ve T2 agirlikli gériintiilerde
omuriligin lokalize genislemesi olarak goriilebilirler. Epen-
dimomalar, T2 agirlikli ve FLAIR goriintiilerde hiperintens
ve T1 agurlikli gérintiilerde hipo/izointens gdriinecektdir.

Tablo 3: intramediiller Spinal Kord Tiimérleri MRG Karakeeristikleri

Miksopapiller ependimomalar diger alt tiplerden biraz
farklilik gostererek T1 agirlikls gorintiilerde de hiperintens
gortinebilirler. Tim tipler heterojen kontrast tutulumu gos-
terir, kist olusumu ve sirinks 6zellikle servikal seviyede yay-
gindir. Kistler, kontrastlanan lezyonun hem kraniyal hem de
kaudal yoniine dogru olusur (Tablo 3) (Sekil 1) (1).

Cogu durumda, ependimomalarin kolayca tanimlanabilen
bir diseksiyon plani vardir ve bu nedenle GTR birincil teda-
vi seklidir. Rezeksiyonun kapsami genel sagkalimin giiclii
bir belirleyicisidir (23). Bununla birlikte, cogu ependi-

momanin, c¢tkartlmasi durumunda nérolojik fonksiyonu

Ependimomalar Hipo/izointens Hiperintens ++ Homojen %50 oraninda kistik, sirinks +
o .
Astrositomalar Hipo/izointens Hiperintens ++ Heterojen vl or'a ninda leistils
leptomeningeal yayilim +

Ganglioglioma Hipo V(enlllilkpse)rlntens Hiperintens + Heterojen Kalsifikasyon yaygin

. . . . Santral kanal kékenli
Subependimoma Hipo veya izointens Hiperintens Yok veya hafif Kalsifikasyon gorilebilir
Hemanjiyoblastoma Izo1r.1ten.s (hipo-ve Izo veya Hiperintens ++ Homojen Tiimér kisti veya sirinks

hiperintens)

Lenfoma [zointens Hiperintens ++ Homojen
Metastaz Hipointens Hiperintens ++ Homojen 1yi sinirlt lezyonlar, kist nadir

Sekil 1: 34 yas erkek hastanin serviko-torakal intradural intramediiller tiimériiniin preoperatif MRG incelemesi. A) Sagittal T1-agirlikls

goriintiide hipo-izointens kordu genisletmis kitle olarak, B) Sagittal T2-agurliklt gériintiide hiperintens kitle ile kraniyale ve kaudale

dogru uzamus kist-sirinks kavitesi, C) Sagittal kontrastli T1-agurliklt incelemede C6-T2 arasinda heterojen kontrastlanan kitle izlenmekee.



bozacak alanlarda bulunmasi nedeniyle ¢ogu hastada GTR
elde edilemez (4). Son yillarda intraoperatif néromonitdri-
zasyonun da devreye girmesiyle daha giivenilir cerrahi uygu-
lanabilir olmustur. GTR elde edilmis timorlerde adjuvan
RT 6nerilmese de, subtotal rezeksiyon (STR) varliginda,
timor rekiirrensinde veya cesitli sebeplerle ameliyat yapila-
madiginda kullandmustir (23). Intramediiller ependimoma
tedavisinde KT rolii tartismalidir.

Astrositoma

Intramediiller astrositomalar, her yastan hastay1 etkileme-
lerine ragmen, ¢ocuk ve ergenlerde tim omurilik timér-
lerinin yaklagtk %60’ indan sorumlu olan glial tiimérlerdir
(23). Yetiskinlerde daha sik 3. ve 5. dekadda ve hafif bir
erkek baskinliginda (1.5:1) goriilir. Cogunlukla yerlesim
yerleri torasik omurgadir (16). Cocuklarda spinal astrosi-
tomlar ¢ogunlukla pilositik astrositoma (DSO Derece I)
iken, yetiskinlerde daha siklikla DSO Derece I1I ve IV lez-
yonlar goriiliir (19,16).

Astrositomalarda ependimomalarda oldugu gibi ilk bagvu-
ru sikayeti agridir. Cocuklarda geceleri uykudan uyandiran
agr1, karin agrisi, motor defisit veya gerileme ve skolyoz gibi
non-spesifik semptomlar astrositomun gostergesi olabilir

9).

MRG’de astrositomalarin diger intramediiller timor tiple-
rinden ayirt edilmesi zordur. T1 agirlikli goriintiilerde genel-
likle hipo/izointens ve T2 agirlikli goriintiilerde hiperintens
olan, heterojen kontrast tutan lezyonlardir, asimetrileri ve
hafif merkez dist konumlari onlar1 diger tiimér tiplerinden
ayirmaya yardimei olabilir (Tablo 3) (Sekil 2) (1).

Astrositomalar tipik olarak net bir diseksiyon planindan
yoksundur ve ependimomalardan ¢ok daha infiltratdif bir
yapt gosterir. Spinal kord boyunca uzaulmis orta hat miye-
lotomiyi takiben genis bir duraplasti ve genis laminoplasti

ile posteriorda tiimore alan olusturulmaya calisilir (16).
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Ancak siklikla GTR elde edilmez ve astrositomalarda daha
kot bir prognoz goriiliir. Histopatolojik tip sonug icin
ana belirleyici faktordiir. Anaplastik astrositomlu hastalarin
ortalama sagkaliminin 17 ay, glioblastomlu hastalarin orta-
lama sagkaliminin 10 ay oldugu gosterilmistir (2). Yiiksek
dereceli tiimorlerin ¢ogunda GTR pek miimkiin degildir ve
STR veya biyopsi sonrast RT 6nerilen standart tedavidir (5).
DNA-alkilleyici ajan temozolomid i¢in olast bir terapotik
deger ortaya atulmis olmakla birlikte genel olarak kemotera-
potik ilaglarin etkinligi tarusmalidir (6).

Hemanjiyoblastoma

Intramediiller hemanjiyoblastomalar, omurilik icindeki
vaskiiler sistemden kaynaklanan nadir gériilen, mezenkimal
kokenli iyi huylu timérlerdir. Tim intramediiller tiimér-
lerin %3 - %4’tinti olusturur ve ependimomlar ve astrosi-
tomlardan sonra {igilincii en sik giriiliir (23). Omuriligin
intrinsik hiicrelerinden gelismemekle birlikte, omuriligi
besleyen damar yapisi ile yakin iligkileri, intramediiller
timoriin nadir de olsa gelismesine yol agabilir. Bu nedenle,
bitytimeleri sirasinda yiiksek derecede vaskiilarite ve anjiyo-
geneze sahip olma egilimindedirler.

Hemanjiyoblastoma, von Hippel-Lindau (VHL) hastaligt
ile giiclii bir sekilde iliskilidir ve spinal kord hemanjiyoblas-
tomast tanust alan hastalarin yaklastk %10-30’'unda da VHL
hastalig1 saptanir (6). VHL hastaligs olan hastalarda, gen
mutasyonlari, vaskiiler endotel biiyime faktorii (VEGF)
gibi cesitli genlerin transkripsiyonunun artmasina neden
olur, bu da muhtemelen vaskiiler tiimérlerin gelisimine kat-

kida bulunur (14).

Intramediiller hemanjiyoblastomlar spinal kordun dorsal
kismindan gelisme egilimindedir ve bu nedenle ilerleyici,
ozellikle propriyosepsiyonda belirgin duyusal defisider ile
ortaya cikar (Sekil 3). Yiiksek vaskiilarite nedeniyle kanama
riski de vardir. Nadir olmasina ragmen, hemanjiyoblastoma
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Sekil 3: Torakal MRG'de dorsal yerlesimli homojen kontrast tutan ve syringomyeliye neden olan kitle lezyonu izlenmekee.

kaynakli subaraknoid kanama (%73) veya intramediiller
kanama (%27) goriilebilir (20).

Hemanjiyoblastomalar MRG'de, hipervaskiilarite varlig
ile birlikte kontrastlanma artst ile ependimomalardan ayirt
edilebilir. Ayrica, omurilik icinde degisen damar yapisinin
yarattigt 6dem nedeniyle spinal kordun olagandist genisle-

mesi gozlenebilir (Tablo 3) (6,15).

Rezeksiyon, intramediiller hemanjiyoblastomlarin birincil
tedavisidir. Hemangioblastomalar genellikle GTRa olanak
saglayan net bir diseksiyon planina sahiptir. Yitksek damar-
lanmasi nedeniyle besleyici arterlere bagli olarak gelisebile-
cek peroperatif kanama riskleri ise son yillarda kullanilan
preoperatif embolizasyon ve gegici arter okliizyonu gibi
yontemlerle kontrol altina alinmisur (22). RT ve KT nin
hemanjiyoblastoma tedavisinde yeri sinirhidir ancak anti-
anjiyojenik tedavi ozellikle VEGF geninin upregiilasyon
seviyesine bagli olarak etkili olabilecegi gosterilmistir (14).

Germ Hiicreli Tiimoérler

MSS’nin germ hiicreli timérleri (GHT), gonadlarda geli-
sen germinal hiicrelere benzer hiicrelerden olusur. Avrupa
ve Amerika Birlesik Devletleri’'ndeki beyin veya omurilik
timérlerinin yaklagik %1’ini olustururken, insidans Japon-
ya (%3) ve Dogu Asyada (%12.5) ¢ok daha yiiksektir (13).

2 tip GHT vardir: nongerminomatéz GHT ve germinoma.
Primer intramediiller germinomali hastalar tipik olarak alt
ekstremitelerde duyusal ve motor defisitler ile bagvururlar,

sonrasinda yiiriime bozuklugu ve iirolojik disfonksiyon
goriilebilir (13).

MRG'de tipik olarak, genellikle alt torakal seviyede genis-
leyen bir kitle seklinde goriiliir, T1 ve T2 agirlikli MRGde
goriiniimii ve kontrast tutulumu gesitlilik gosterir ve fokal
omurilik atrofisi nemli bir isaret olabilir (Tablo 3) (13).

Germinomalar RT ve KT’ye duyarliyken nongerminoma-
toz GHT ler RT’ye ¢ok az duyarlidir ve ¢cogunlukla KT ile
kombine tedavi uygulanir (4).

Diger Tiimoérler

Gangliogliomalar, glial ve ganglion hiicrelerinden olusan
hem néronal hem de glial kékenli nadir tiimérlerdir. Cogu
intrakraniyal supratentoriyaldir ve intramediiller omurilik
gangliomalar: ¢ok nadirdir. Bunlar tipik olarak iyi huylu,
yavas biiyiiyen tiimérlerdir (DSO Derece 1 veya II) (24).
Intramediiller gangliogliomalar genellikle servikal seviyede
bulunutlar, diger intramediiller timérlerden daha biiyiik ve
MRG'de ayirt edilmesi zordur (Tablo 3) (23). Rezeksiyon
birincil tedavi segenegidir ancak, bu tiimérlerin biiyiiklii-
gii ve siklikla servikal bélgede yer almalari nedeniyle, GTR
riskli olabilir. Nérolojik fonksiyonlarin korunmast amaciy-
la ¢ogunlukla STR onerilir. Preoperatif veya adjuvan RT
onerilmez, KT yeri sinirlidir, sadece intrakraniyal gangliog-
liomalarda incelenmistir (6). Bu tedavilere ragmen, spinal
gangliogliomalarin hem serebral hem de beyin sap1 gangli-
ogliomalarina gore niiks riski goreceli daha yiiksektir ve 10
yillik sagkalim orani %83’tiir (3).



Intramediiller spinal kord lenfomast nadir goriilen bir
primer lenfoma seklidir. Omurilikten kaynaklanabilir,
MSS boyunca bagka yerlerde tiimérlere eslik edebilir veya
sistemik lenfomanin bir parcast olarak ortaya ¢ikabilir (8).
Genellikle B hiicreli agresif non-Hodgkin lenfomadir (12).
T1 agurlikli MRGde omuriligin genislemis bir bélgesin-
de homojen kontrast artugt seklinde kendini gosterirken,
diftizyon agulikli ve T2 agurlikli MRGde hiperintensite
saptanir (Tablo 3) (23). Intramediiller lenfomanin diffiiz
yapisi nedeniyle rezeksiyon veya RT gligtiir, birincil tedavi
kemoterapétik ajan metotreksattir. Bununla birlikte, niiks
yaygindir ve siklikla 2 ay icinde ortaya ¢ikar (8).

Intramediiller metastazlar nadir goriilmekle birlikte tiim
kanser hastalarinin %0.4’tinii etkilemekte ve intramediil-
ler timorlerin %1-3’linil olusturmakeadir. En stk akciger
(%49), meme (%15) ve lenfoma (%9) metastazlaridir (4).
[ntramediiller metastaz tanisi alan hastalarin prognozu
genellikle cok kotiidiir, hizli tant ve tedavi sagkalim icin ¢ok
onemlidir. Rezeksiyon denenebilir, ancak net bir diseksiyon
planinin olmamasi genellikle GTR elde edilmesini engeller,
RT ve KT kullanimi da tartismalidir (23).

SON SOZ

Intradural intramediiller tiimorler, her yastan hastay1 etkile-
yen norolojik morbidite ve mortalitenin nadir fakat 6nemli
bir nedenidir. GTR, ¢ogu intramediiller tiimor tirii icin
birincil tedavi hedefi olmaya devam etmektedir. Ancak RT
ve KT nin etkinligi disiik oldugundan lokal ilag teslimini
artran yeni aragtirma alanlari ortaya ¢tkmigur: 1) Kan-
beyin bariyeri yoluyla ila¢ gecirgenligi arturmak, 2) Kan-
beyin bariyerinin gegici olarak bozulmasi (6rn. ultrason),
3) Konveksiyonla gelistirilmis teslimat yéntemiyle ilaglarin
interstisyel olarak verilmesi, 4) Implante edilebilir polimer
ila¢ kapsiillerinin kullanimi.

Yeni aragtrmalarin ve denenen yontemlerin amaci bu
tiimorler icin lokal, hedef odakli tedaviler gelistirme olma-

Lidir.
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