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SUMMARY: Sengiin M, Uyur Yal¢in E, Maras Gen¢ H, Anik Y, Kara B.
(Departments of Pediatrics and Radiology, Kocaeli University Faculty of
Medicine, Kocaeli, Turkey). Clinical and radiological outcome in a patient
with tumefactive multiple sclerosis having been treated as low-grade glial
tumor. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2015; 58: 152-156.

Tumefactive multiple sclerosis (MS) is a rare and more benign form of MS.
Tumefactive MS cases are frequently misdiagnosed as glial tumors, because
of the similarity of their clinical, radiological and histopathological findings.
It is vital to prevent permanent neurological problems due to unnecessary
invasive procedures or therapies. Tumefactive MS should be excluded before
invasive diagnostic tests and therapies for the patients who are diagnosed
as glial tumor. A 14-year old female was reported to have walking disability
and vision loss. Two years ago, she had acute right hemiparesia and vision
loss, cranial magnetic resonance imaging (MRI) revealed a large mass in the
left hemisphere, histopathological investigation was compatible with glial
tumor, and she was treated with chemotherapy and radiotherapy. At her last
evaluation, there were no findings for glial tumor on cranial MRI, despite
progressive clinical deterioration. Initial cranial MRI was reevaluated and
tumefactive MS was diagnosed. This patients was presented to emphasize the
importance of the differential diagnosis of tumefactive MS and glial tumor.

Key words: intracranial mass, intracranial tumor, glial tumor, tumefactive demyelinating
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OZET: Tiimefaktif multipl skleroz (MS), seyrek goriilen, daha benign gidisli bir
MS seklidir. Tiimefaktif MS olgular1 siklikla klinik, radyolojik, histopatolojik
bulgularin benzerligi nedeniyle glial tiimo6r tanis1 almakta, bu nedenle kalici
norolojik sorunlara neden olabilecek gereksiz tani-tedavi yontemlerine
basvurulabilmektedir. Glial tiimor tanisi alan olgularda invaziv tamisal islem
ve tiimore yonelik tedavi yaklasimlarindan once, tiimefaktif MS varliginin
dislanmas1 gerekir. On dort yasinda kiz ¢ocuk yiiriime bozuklugu ve gorme
kayb1 nedeniyle getirildi. iki yil 6nce akut sag hemiparezi ve gérme kaybi
nedeniyle incelendigi, kranial manyetik rezonans goériintiilemede (MRG)
sol hemisfer yerlesimli biiyiik bir kitle saptandigi, kitleden alinan 6rnegin
histo-patolojik incelemesinin glial tiimor lehine yorumlandigi, iki yildir
ilerleyici klinik bulgulara karsin kranial MRG incelemesinde tiimdre ait bir
goriintii saptanmamasi iizerine, iki y1l 6nceki kranial MRG goriintiileri yeniden
degerlendirildi ve tiimefaktif MS tanis1 kondu. Olgunun sunumuyla tiimefaktif
MS ile glial tiim6r ayiric1 tanisinin 6neminin vurgulanmasi amaglandi.

Anahtar kelimeler: kafa igi kitle, beyin tiimorii, glial tiimor, tiimefaktif lezyon,
multipl skleroz.

Multipl skleroz (MS) santral sinir sisteminin
otoimmiin, demiyelinizan bir hastaligl
olup, genellikle genc¢ eriskinlerde goriiliir.!
On sekiz yasin altinda goriilen MS olgulari

jivenil MS veya erken baslangi¢cli MS olarak
adlandirilir ve tiim MS olgularinin yaklasik
%>5’lik kismini olusturur. MS lezyonlar tipik
olarak kiiciik, ovoid ve diizglin sinirli, en sik
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periventrikiiler ve jukstakortikal ak madde,
korpus kallozum ve infratentorial bolgede
yerlesik plaklardir, ancak bazen tiimér benzeri
kitle gorliniimiinde demiyelinizan lezyonlar
da goriilebilir.2-4 Tiimefaktif demiyelinizan
lezyonlar genellikle izole, ¢ap1 2 cm’den biiyiik,
kitle etkisi yapabilen, cevresi 6demli ve yarim
halka seklinde kontrast tutulumu goriilebilen
lezyonlardir.3-6¢ Bu lezyonlar siklikla tiimor,
apse, enfarktla karistirilir ve gereksiz tani-tedavi
yontemlerinin uygulanmasina neden olabilir,
bu nedenle erken dénemde dogru tami biiyiik
o6nem tasimaktadir.>.7.8

Bu makalede, iki yil 6nce ani gérme kaybi,
sag viicut yarisinda gii¢slizlitk yakinmasiyla
getirilen ve intrakranial timor tanisiyla
stereotaktik biyopsi yapilan, kemoterapi ve
radyoterapi uygulanan, ancak geriye yonelik
degerlendirmede tiimefaktif MS tanis1 alan
14 yasindaki bir olgu sunularak, tiimefaktif
demiyelinizan lezyonlar ve intrakranial timor
ayiricl tanisinin tartisilmasi amaglanmistir.

Vaka Takdimi

On dort yasinda kiz ¢ocuk son aylarda
yilirimesinin giderek bozulmasi ve bir hafta
once baglayan gorme kaybi nedeniyle getirildi.
iki y1l 6nce her iki gézde ani gérme kaybi
ve sag tarafinda gili¢ kayb1 yakinmasiyla
getirildigi hastanede sol hemisfer yerlesimli
kitle nedeniyle yapilan tetkiklerinde radyolojik
ve histo-patolojik bulgularla glial tiimér tanisi
aldigy, iki yil siireyle kemoterapi ve radyoterapi
uygulandig1 6grenildi.

Aralarinda akrabalik olmayan anne ve babanin
ticlincli ¢ocugu olan olgunun, prenatal, natal
ve postnatal Oykiisiinde &zellik yoktu. Asilari
tamdi, sugicegi disinda Onemli bir hastalik
gecirmemisti. Ailede 6nemli veya benzer
bir hastalik Oykiisii yoktu. Okul basarisinin
hastaligin basladigi déneme kadar iyi oldugu
belirtildi. Son fizik muayenede, boyu 155 cm,
agirlign 52 kg, kalp tepe atimi dakikada 84,
arter kan basinct 100/70 mm Hg, solunum
sayist dakikada 22 olarak saptandi. Biling agik
ve cevreyle ilgiliydi, ancak iletisimi kisitliydi.
Kranial sinir muayenesinde &zellik yoktu.
Derin tendon refleksleri tiim ekstremitelerde
hiperaktifti. Tetraparezisi ve sag hemi-
hipoestezisi olan olgunun idrar inkontinansi
vardi. Alt ekstremitelerinde bilateral, iist
ekstremitelerinde sagda patolojik refleksleri
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aliniyordu. Ekstrapiramidal ve serebellar sistem
bulgular1 ile diger sistem muayenelerinde
ozellik yoktu. Tam kan sayimui ve biyokimyasal
incelemeleri normaldi.

Son donemde ortaya c¢ikan her iki gozde
gorme bozuklugu nedeniyle kemoterapi ve
radyoterapinin baslangicinin yaklasik ikinci
yilinda ¢ekilen kranial MRG’de derin ak
maddede, yiizeyel ak maddeye de uzanimi
olan yaygin T2 sinyal artisi, serebral ve
serebellar atrofi, sol frontal bolgede biyopsi
bolgesine ait sekel degisiklikler izlendi, bu
degisikliklerin kemoterapi ve radyoterapiye
ikincil olarak gelistigi diisiiniildi. Ek olarak,
sag oksipital bolgede ¢evresinde kismi kontrast
tutulumu izlenen bir lezyon dikkati ¢ekti (Sekil
1). Son kranial goriintiileme bulgularinin
timorle uyumlu bulunmamasi tizerine iki
yil 6nce timor tanisi konulan donemdeki
kranial MRG yeniden degerlendirildi. Ilk tani
déneminde, heniiz kitleden biyopsi yapilmadan
hemen Once yapilan kranial MRG goriintiileri
incelendiginde, sol frontal lobda yaklasik
40x40x32 mm boyutlarinda, subkortikal ak
maddede yerlesimli, korpus kallozum ve komsu
kortikal alanlara uzanan, yarim halka seklinde
kontrast tutulumu olan, kitle etkisi olmayan
lezyon saptandi. Ayrica, sag serebellar hemisfer
ve serebellar pedinkiil yerlesimli, yaklasik
15x15x15 mm boyutlarinda ek bir lezyon
daha vardi. Bulgular tiimefaktif demiyelinizan
lezyonla uyumlu degerlendirildi (Sekil 2).
Ayn1 dénemdeki MR spektroskopi bulgulari
lezyonda kolin ve laktat piklerinin arttigini,
N-asetil aspartat (NAA) pikinin azaldigini
gostermekteydi (kolin/kreatinin 3.23; NAA/
kreatinin 0.94). Bu bulgularin timér disinda
akut demiyelinizan siireclerde de olabilecegi
diisliniildii. Bu degerlendirmeler sonucunda
olgunun tanis: tiimefaktif MS olarak degisti.

Son dénemde ortaya ¢ikan gérme bozuklugu
ve sag oksipitalde kontrast madde tutulumu
gosteren aktif MS lezyonu nedeniyle bes giin
siireyle 1000 mg/gilin intravendz prednizolon
“pulse” tedavisi planlandi, tedaviye yanitsizlik
nedeniyle tedavi siiresi on giine uzatildi, ancak
onuncu giinlin sonunda gérme islevinde belirgin
bir diizelme olmayinca steroid tedavisi kesildi.
Klinik bulgularin MS’den ¢ok kemoterapi ve
radyoterapinin yol actig1 beyin zedelenmesine
bagli gelismis olabilecegi diisiintldii. Son
fizik muayenesinde yardimsiz yiirliyemeyen,
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Sekil 1. Hastanin gérme bozuklugu yakinmasiyla son
basvurusunda ¢ekilen kranial MRG’de, T2-agirlikli aksiyel
incelemede bilateral frontoparietalde, sag oksipitalde,
sol temporalde, sag orta serebellar pedinkiilde, korpus
kallozumda sinyal artisi, serebral atrofi (la), koronal
FLAIR incelemede serebellar atrofi ve ak maddede yaygin
16kodistrofik degisiklikler (1b), T1-agirlikli aksiyel kontrastlt
incelemede sag oksipital bolgede minimal diizeyde kontrast
tutulumu gosteren lezyon (1c) gorilmektedir.

idrar inkontinansi olan ve gérme islevi ¢ok
yakinindaki kisileri kararti olarak secebilecek
diizeyde olan olguya fizik tedavi destegi
baslandi, immiinmodiilator tedavi i¢in uygun
bir aday olmadig1 diistinildd.

Tartisma

Tiimefaktif MS glial tiimor ya da metastatik
beyin tiimorleriyle benzer klinik, radyolojik
ve histopatolojik ozellikler tasiyabildiginden
ayirict tanisinda giigliikler olabilmektedir.
Beyin tiimorlerinin dislanmasi amaciyla
siklikla gereksiz girisimler yapilabilmekte,
hatta bazi olgularda tiimdre yonelik tedaviler
uygulanabilmektedir.38 Olgumuzda da timor
on tanisiyla biyopsi amaciyla invaziv girisim
yapilmis, histo-patolojik bulgular glial timor
lehine yorumlanmus, yaklasik iki yil siireyle
kemoterapi ve radyoterapi uygulanmaisti.
Cocuklarda tiimefaktif demyelinizan lezyon
gelisim siklig1 eriskinlere gére daha fazladir.?
Tiimefaktif lezyonlarin en sik goriildiigii beyin
bolgeleri frontal lob, paryetal lob ve korpus
kallozumdur.? Bagka plaklarin varligi, kitle
etkisinin tiimdrlere gore beklenenden az olmasi,
ventrikiil duvarina yakin yerlesimi, intravendz
kontrast madde uygulandiginda kitlenin tim
cevresinin degil, bir yiizinlin kontrast madde
tutmasi (“halka benzeri kontrast tutulumu”),
timor diisiindiirmeyen MR spektroskopi
bulgular: tiimefaktif demyelinizan lezyon
olasiligini gii¢lendirmektedir.? Olgumuzun
ilk tan1 donemindeki kranial goriintiilemesi
incelendiginde, acik halka seklinde kontrast
tutulumlu frontal lob lezyonunun kitle etkisinin
ve ¢evresel 6deminin belirgin olmamasi,
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Sekil 2. ilk bagvuru sirasinda yapilan kranial MRG’de T2-
agirlikli aksiyel goriintiilerde sol frontal lobda, subkortikal
ak madde icinde, ventrikiile yakin yerlesimli, kortekse
uzanim gosteren, kitle etkisi olmayan, yaklasik 40x40x32
mm boyutlarinda hiperintens diffiiz lezyon (2a), sag orta
serebellar hemisfer ve serebellar pedinkiilde yerlesimli,
yaklasik 15x15x15 mm boyutlarinda hiperintens lezyon
(2b), T1-agirlikli aksiyel kontrastli incelemede frontal
lobdaki lezyon medialinde a¢ik halka seklinde kontrast
tutulumu izlenmektedir (2c).

serebellumda ayr1 bir lezyonun daha varli§y,
radyolojik ac¢idan tlimefaktif demiyelinizan
lezyon tanisini desteklemistir.

Literatiirde intrakranial kitle tanisi alip, beyin
biyopsisi ve/veya kitle eksizyonu yapilan ve kalic
norolojik kayiplari gelisen ¢ok sayida tiimefaktif
MS olgusu bildirilmistir.8:10.11 T{imefaktif
MS lezyonundan yapilan biyopsilerde histo-
patolojik bulgularin diisiik evreli glial timorlerle
karisabilmesi de tanida 6nemli giicliiklere neden
olabilmektedir. Lucchinetti ve arkadaglari!?
tanimladigr 168 tiimefaktif MS olgusundan
%87’sine beyin biyopsisi yapildig1 belirtilmistir.
Kili¢ ve arkadaslarinin3 calismasinda, ortalama
29 yasindaki (15-56 yas) 25 tiimefaktif MS
olgusunun 15’inin demyelinizan hastalik,
altisinin kafa ici kitle, ikisinin beyin apsesi,
ikisinin ise metastatik lezyon 6n tanisi aldig
bildirilmistir. Ek olarak, MR goriintiilemelerinde
gadolinyum kontrastli incelemelerde 11 hastanin
acik halka, sekiz hastanin kapali halka, iki
hastanin heterojen, bir hastanin homojen, bir
hastanin nodiiler sekilde kontrast tutulumu
oldugu, iki hastada ise kontrast tutulumu
olmadig1 gosterilmigtir. Riva ve arkadaglari®
bas agrisi, kusma, sag viicut yarisinda hafif
glicsiizliik ve duyu kaybi sikayeti olan 10
yasinda bir kiz olgu sunmustur. Bilgisayarl
tomografi (BT) ve MRG incelemelerinde sol
paryetal lobda, korpus kallozuma uzanan,
diizensiz halka seklinde kontrast tutulumu olan,
biiyiik, kistik, nekrotik bir lezyon saptandigi,
ek olarak lezyon etrafinda 6dem, belirgin
kitle etkisi gozlendigi belirtilmistir. Yiiksek
dereceli glial tiimor 6n tanisiyla ameliyat edilen
cocuk, olgumuzdakine benzer sekilde geriye
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doniik tekrar degerlendirildiginde enflamatuar
demyelinizan hastalik tanisi aldig1 ve “pulse
steroid” tedaviyle sikayetlerinin ve kontrast
tutulumlu lezyonlarin geriledigi bildirilmistir.
Olgumuz ve literatiirdeki benzer olgular
dikkate alindiginda tiimefaktif MS lezyonlarinin
radyolojik ve histopatolojik 6zelliklerinin
glial tiimorlerle karistirilabilecegi dikkati
¢cekmektedir.

Tiumefaktif demiyelinizan lezyonlarin MR
spektroskopi incelemelerinde kolin/kreatin
oraninda artis, NAA kreatin oraninda azalma,
lipid ve laktat diizeylerinde degisken sonuglar
bildirilmektedir.13.14 Saini ve arkadaslari!3 on
tlimefaktif MS olgusunda lezyonlarin ¢evresinde
kolin ve NAA diizeyinde artis, lezyonlarin
merkezinde kolin artisi ve NAA diizeyinde
diistis oldugunu gostermistir. Ancak tanimlanan
MR spektroskopi bulgular1 hizli hiicre gelisimi,
artmis metabolizma ve sinir dokusundaki
yapisal degisiklikler nedeniyle yiiksek dereceli
glial timor tanisiyla da uyumlu olabilmektedir.®
Tekrarlanan MR spektroskopi incelemelerinde
laktat diizeyinin azalmasi demiyelinizan hastalik
olasiligini destekleyebilir.? Olgumuzda da MR
spektroskopi bulgularinin tiimér-demiyelinizan
hastalik ayirici tanisi agisindan yol gosterici
olmadig1 goriilmiistiir.

Timefaktif MS izlem ¢alismalari, bu atipik
MS formunda prognozun diger MS sekillerine
gore daha iyi seyrettigini gostermektedir.?-12.15
Lucchinetti ve arksdaslar1!? tiimefaktif MS
olgularinin %14’tiniin monofazik gittigini,
%70’inin klinik olarak kesin MS’e ilerledigini,
timefaktif lezyon boyutu ve 6ziirliiliik oranlari
(EDSS- “expanded disability status scale”)
arasinda istatistiksel acidan az olmakla
birlikte anlamli bir iliski saptandigini, diger
lezyon oOzelliklerinin prognozu etkilemedigini
bildirmistir. Ancak klinik olarak kesin MS’e
ilerleyen grupta ortalama rolaps siiresi
(4.8 yil) diger sekillere gore daha uzun
bulunmustur.!2 Ayni c¢alismada, tiimefaktif
lezyon varliginin kotii prognoz olasiligini
azaltug bildirilmistir.12 Nagappa ve arkadaslar®
tarafindan izlenen 39 tiimefaktif MS olgusunun
%60’1 monofazik, %40’1 rélaps ve remisyonlarla
gitmistir. Olgumuzda uzun siireli kemoterapi
ve radyoterapi maruziyeti yaygin ak madde
hasar1 ve kortikal atrofiyle sonuglanmis olup,
altta yatan MS hastaliginin bu tabloyu daha
agirlastirmis olabilecegini diisiinmekteyiz.
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Boylece, olasilikla tedaviye iyi yanit vermesi
beklenen ve monofazik gitme olasilig1 yiiksek
olan bir MS sekli, tanisal sorunlar sonucunda
tedaviye yanit vermeyen bir asamaya gelmistir.

Sonug olarak, tiimefaktif demiyelinizan lezyonlar
siklikla glial tiimorlerle karistirilabilmektedir.
Timefaktif MS monofazik gitme olasilig:
yiiksek, goreceli olarak daha benign bir MS sekli
olmasina karsin, timor tanisi alarak tiimore
yonelik inceleme ve tedavi yaklasimlarina bagl
kalic1 nérolojik sorunlarin ortaya ¢iktig1 olgular
seyrek degildir. Bu nedenle, kafa igi izole soliter
kitle nedeniyle izlenen ve glial tiim&r 6n tanisi
alan olgularda, invaziv cerrahi girisimler ve
timore yonelik diger tedavi yaklasimlarindan
once, tiimefaktif MS varliginin dislanmasi
amaciyla ilgili tiim uzmanlik alanlarinin isbirligi
onemlidir.
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