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Atipik teratoid rabdoid tümör: Olgu sunumu ve 
literatürün derlenmesi

Atipical teratoid rhabdoid tumor: case report and review of the literature
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Atipical teratoid rhabdoid tumor (ATRT) is a rare and highly 
agressive malign tumor in the early childhood. Mean survival 
has been reported as 6-11 months. Despite the optimal treat-
ment is unclear surgery, chemotherapy and radiotherapy are 
the well known treatment options. We would like to report a 4 
year old boy who had the diagnosis of ATRT at the temporo-
occipital region to make a contribution to the literature.
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Atipik teratoid rabdoid tümör (ATRT) erken çocukluk çağının 
nadir görülen ve oldukça agresif seyirli bir malign tümörüdür. 
Ortalama sağkalım süresi 6-11 ay olarak bildirilmektedir. Op-
timal tedavisi tartışmalı olmakla beraber cerrahi, radyoterapi 
ve kemoterapi seçenekler arasındadır. Yazımızda temporook-
sipital bölge yerleşimli ATRT tanılı dört yaşındaki erkek ol-
guyu literatüre katkı sağlaması amacı ile sunuyoruz.
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Atipik teratoid rabdoid tümör (ATRT) nadir gö-
rülen ve agresif seyreden bir embriyonel tümördür.
[1] SSS-ATRT pediatrik beyin tümörlerinin yakla-
şık olarak %1-2’sini oluşturur ve üç yaş altındaki 
olgularda bu oran %20’lere ulaşmaktadır.[1,2] Pri-
mer SSS-ATRT ilk kez 1987 yılında tanımlanmış, 
Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ)[3] tarafından grad 4 
embriyonel tümör olarak kabul edilmiştir.[4,5] His-
togenezi tam olarak aydınlatılamamıştır ve birçok 
olguda seyrek rabdoid hücrelerle birlikte küçük 
hücrelerin olması tümörün tanınmasını zorlaştır-
maktadır.[6] ATRT, primitif nöroektodermal tümör-
medulloblastom (PNET-MB) ile benzer immünhis-
tokimyasal ve radyolojik bulgular taşımaktadır.[7,8] 

Bununla beraber prognozu medulloblastomadan 
daha kötüdür[9] Nadir bir tümör olması nedeni ile 
etkin tedavi konusunda ortak bir konsensus henüz 
bulunmamaktadır. Cerrahi, radyoterapi ve kemote-
rapi multidisipliner tedavide rol alan seçeneklerdir.
[2,10] Total cerrahi eksizyon sınırlı olup, sağkalım 
süresi oldukça kısadır.

OLGU SUNUMU

Aile öyküsü ve özgeçmişinde özellik olmayan 
dört yaşındaki erkek olgu, jeneralize tonik klonik 
tarzda nöbetlerinin olması üzerine çekilen krani-
yal MR’da sağ lateral ventrikül oksipital hornu 
komşuluğundan sağ serebellopontin köşeye ve sağ 
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temporale uzanan kistik yapılar içeren ve hetero-
jen yoğun kontrastlanan 3x3.5 cm kitle saptandı 
(Şekil 1). Olgunun nörolojik muayenesi normaldi. 
Radyolojik tanıdan üç gün sonra ameliyat edilerek 
kanamalı ve oldukça vasküler yapıda olan tümör 
dokusu totale yakın çıkarıldı. Kontrol MR’da re-
zidü saptanmayan olgunun patolojisinde, 4x3x1.5 
cm boyutlarında Atipik teratoid/ rabdoid tümör ile 
uyumlu geldi. İmmünohistokimyasal olarak tü-
mörde EMA (epitelyal membran antijeni), CD99, 
glial fibriler asidik protein (GFAP), desmin, S-100, 
P53 ve laminin pozitif boyanırken, lökosit com-
mon antijen (LCA), sinaptofizin, progestron resep-
törü, kromogranin, kreatin kinaz (CK), CEA, CK7, 

CK20 negatif boyandı (Şekil 2). Proliferasyon in-
deksi 500/1000 ve 22q11 kromozumuna yönelik 
yapılan 22q11.2 (N25) 722g13 (ARSA) FISH ana-
lizinde 22q11 delesyonu negatif idi.

Olgunun kontrol amaçlı yapılan whole spine 
MR görüntülemesi ve beyin omurilik sıvı sitolojisi 
normaldi. Bu bulgularla olgu adjuvan radyoterapi 
(RT) için birimimize refere edildi. Cerrahi RT ara-
sı geçen süre bir ay idi. Olguya total kranium ve 
spinal aks 24 Gy (150cGy/fx), primer tümör ya-
tağı 54 Gy alacak şekilde RT ve eş zamanlı haf-
talık vinkristin planlandı (Şekil 3). Olgunun RT’si 
sekiz haftada tamamlandı ve pediatrik onkolojide 
ifosfamid+carboplatin+etoposid tedavisi başlandı. 
Ameliyat sonrası üçüncü ay kranial MR takibin-
de sağ temporooksipital bölgede radyasyon nek-
rozu/lökoensefalopati ilgili olabilecek görünüm 
ve değişik lokalizasyonlarda fokal kontrastlanan 
lezyonlar saptandı (Şekil 4). KT’si devam eden 
olgunun ameliyat sonrası 16. ay takibinde yinele-
yen başağrısı ve kusma yakınmaları üzerine çeki-
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Şekil 1. Ameliyat öncesi T2 ağırlıklı aksial ve sagital manye-
tik rezonans görüntüleri, sağ serebellopontin köşeye 
ve sağ temporale uzanan kistik yapılar içeren 3x3.5 
cm kitle.

Şekil 2. (a) Tümör hücrelerinin vimentin ile immünboyama-
sı (x200). (b) Tümör hücrelerinin glial fibriler asidik 
protein (GFAP) ile immünboyaması (x200). (c) Tü-
mör hücrelerinin epitelyal membran antijeni (EMA) 
ile immünboyaması (x200). (d) Tümör hücrelerinin 
sinoptofizin ile immünboyaması (x200).

(a)

(c)

(b)

(d)

Şekil 3. Radyoterapi alanları (aksial ve koronal görüntüler). 
Kırmızı işaretli alan ameliyat öncesi tümör hacmini 
göstermektedir.

Şekil 4. Radyoterapi sonrası birinci ay T2 ağırlıklı aksiyal 
manyetik rezonans görüntüleri.
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len MR spektroskopide görüntüler primer tümörün 
progresyonu açısından anlamlı bulundu. Olguya 
re-operasyon düşünülmedi ve temazolamid baş-
landı. Fokal nöbetleri devam eden ve hemifasial 
paralizi gelişen olgu dört kür temazolamid sonrası 
23. ayda eksitus oldu.

TARTIŞMA

Atipik teratoid rabdoid tümör nadir görülen bir 
SSS tümörüdür. Erken çocukluk döneminde ve 
erkeklerde daha sık görüldüğü bildirilmiştir.[11-13] 
Yerleşim yeri genellikle posterior fossa olmak-
la beraber supratentorial bölgede de görülebilir.
[11] Rorke ve ark.nın çalışmasında serebellopon-
tin köşe yerleşimi %15 oranında bildirilmektedir.
[14] Radyolojik bulgular nonspesifiktir, medullob-
lastom ve koroid pleksus papillomları ile benzer 
morfolojik özellikler gösterebilir.[10] Supratentorial 
ATRT heterojen kalın duvarlı kistik görünüm ser-
gileyebilir.[15,16] İstatiksel anlamlılık taşımasa da 
ATRT’de geniş nekroz, kalsifikasyon veya hemo-
raji alanları sıklıkla görülür.[8,17] Olguların yaklaşık 
1/3’ünde tanıda leptomeningeal disseminasyon 
mevcuttur ve bu olgularda sağkalım 2.5 aya kadar 
düşmektedir.[10,18] Klinik bulgular yaşa ve tümörün 
yerleşimine göre değişir. Üç yaşın altındaki olgular 
sıklıkla kusma, letarji, irritabilite, kilo kaybı, mak-
rosefali gibi nonspesifik semptomlarla başvururlar. 
Daha büyük çocuklarda intrakraniyal basınç artı-
şı ve lokalize bulgular sık görülür. Kraniyal sinir 
palsileri, baş ağrısı ve hemipleji görülebilen diğer 
semptomlardır.[7,19-21]

Atipik teratoid rabdoid tümörde histolojik gö-
rünüm çeşitlilik gösterse de rabdoid hücrelerin 
görülmesi tanının temelini oluşturur. Rabdoid 
hücreler ekzantrik yerleşimli nukleus ve nukleusa 
eşit büyüklükte veya daha büyük olan geniş par-
lak eozinofilik sitoplazmaya sahip iri hücrelerdir. 
Nukleus sıklıkla belirgin nükleolusa sahiptir.[10,22] 
Ayırıcı tanıda immümhistokimya değerlidir. Rab-
doid hücreler vimentin, EMA, SMA ile boyanma 
gösterir ve önemli immün belirleyicilerdir. Varolan 
diğer hücresel bileşenlere bağlı olarak GFAP, nö-
roflament, S-100, sinaptofizin, nöron spesifik eno-
laz (NSE), CD68 ve keratin ile değişen oranlarda 
boyanma görülebilir.[23-25] Moleküler çalışmalarda 
ATRT’de 22q11 kromozomu uzun kolu üzerinde-

ki SFI/SNF kromatin remodelling kompleksinin 
üyesi olan rabdoid tümör supressör geninde (INI1/
hSNF5) mutasyon varlığı gösterilmiştir.[26-30] İm-
münhistokimyasal olarak INI-1 ile boyanmanın 
olmaması da anlamlıdır.[2] Mutasyon varlığı hızlı 
progresyonla ilişkili gibi görünse de, çalışılan ol-
guların %25’inde mutasyon bulunmaması nedeni 
ile henüz tam olarak aydınlatılamamıştır.[31] Lee ve 
ark.nın 2011 yılında yayınlanan çalışmasında üç 
rekürren tümör örneği test edilip primer örneklerin 
sonuçları ile karşılaştırıldığında mutasyon oranın-
da sekiz kat artış saptandığı bildirilmiştir.[29,32]

Atipik teratoid rabdoid tümörde optimal teda-
vi halen belirsizliğini korumaktadır. Maksimum 
cerrahi rezeksiyon, fokal ve kraniyospinal radyo-
terapi ve multiajan kemoterapiden oluşan multipl 
tedavi rejimlerine rağmen hastalığın seyri kötüdür, 
olguların çoğunda hızlı rekürrens ve progresyona 
bağlı ölüm görülmektedir.[14,33] Surveillance, Epi-
demiology and End Results (SEER) veri tabanının 
2011 yılında yayınladığı derlemede ATRT’li olgu-
larda ortalama sağ kalım 10 ay olarak bildirilmiş-
tir.[34] Cerrahi rezeksiyonun derecesi prognozu be-
lirleyen önemli bir faktördür. Children Oncology 
Group çalışmasında gros total rezeksiyon (GTR) 
yapılan olgularda ortalama sağkalım 14 ay, parsi-
yel rezeksiyon yapılan olgularda ise yedi ay olarak 
bildirilmiştir. Küçük yaştaki olguların kötü prog-
noza sahip olmasının nedeni RT’nin sınırlı olması 
ve hastalığın daha agresif seyretmesidir.[18,24,29,35-37] 
Büyük yaş grubundaki çocuklarda, supratentoryal 
yerleşimde, lokal hastalık ve radikal cerrahi varlı-
ğında sonuçlar daha iyi bulunmuştur.[36-38]

Kemoterapi özellikle radyoterapinin gecikti-
rildiği üç yaşından küçük çocukların tedavisinde 
önemli rol oynamaktadır. Intergrup Rabdomyo-
sarcom Çalışması (IRS) III esas alınarak multiajan 
kemoterapi uygulanan bir çalışmada, GTR sonra-
sı 4140 cGy fokal RT, yoğun kemoterapi ve üçlü 
intratekal kemoterapi almış ve 16 yıllık hastalık-
sız sağkalım rapor edilmiştir.[39] Olson ve ark. üç 
olguda yine cerrahi sonrası kraniospinal ve fokal 
radyoterapi ile uzun remisyon süresi bildirmiş-
lerdir.[40] İleri dekatlarda IRS III rejimine dayalı 
modifiye edilmiş tedaviler denenmiş olsa da yüz 
güldürücü sonuçlar bildirilmemiştir. Bu veriler 
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ışığında 2005 yılında Zimmerman ve ark. orjinal 
protokole (DFCI/IRS III) bağlı kalarak tedavi uy-
guladıkları dört olguda ortalama üç yıl hastalıksız 
sağkalım elde etmişlerdir.[35] Benzer şekilde başka 
bir çalışmada da yüksek doz metotreksat ve myelo-
ablatif kemoterapiyi de kapsayan multiajan tedavi 
ile yüksek sağkalım bildirilmiştir.[41] Modifiye IRS 
III rejimi non-metastatik hastalığı olan olgularda 
multiajan kemoterapi ve fokal radyoterapiyle bir-
likte intratekal kemoterapi uygulamasını da içeren 
bir protokoldür ve kraniospinal radyoterapiden ka-
çınılması gereken olgularda intratekal kemoterapi-
nin önemli fayda sağlayacağını savunmaktadır.[29]

Radyoterapinin lokal kontrol ve sağkalıma kat-
kısı olduğu farklı yazarlar tarafından bildirmiştir.
[36,42] Tekautz ve ark. GTR sonrası RT ve KT ile 
tedavi ettikleri olgularda hastalıksız sağ kalım 
oranının daha iyi olduğunu rapor etmişlerdir. Bu 
çalışmada, lokal başarısızlık oranı erken ameliyat 
sonrası kraniyospinal RT ile %27, geç RT ile %58 
bulunmuştur. Gecikmiş RT cerrahiden bir ay son-
rası olarak tanımlanmıştır.[36] Chen ve ark.nın çalış-
masında kraniyospinal ışınlamada profilaksi dozu 
2550-3600 cGy, spinal seeding saptanmış olanlar-
da 3600 cGy’e ek olarak fokal boost ile total dozu 
4860-5600 cGy’e tamamlayacak şekilde planlan-
mıştır. Genel ve hastalıksız sağkalım için 5000 
cGy altında ve üstündeki dozlarda anlamlı farklılık 
bulunmamış fakat, cerrahi ve RT arasındaki süre 
ile RT süresinin sağ kalımı etkilediği gösterilmiş-
tir.[42] Slavc ve ark.nın çalışmasında olgular yoğun 
multimodal kemoterapi, intratekal kemoterapi 
sonrasında yüksek doz kemoterapi ve lokal radyo-
terapi (54 Gy) ile tedavi edilmiş, beş yıllık genel 
sağ kalım ve hastalıksız sağkalımda iyileşme ra-
porlanmıştır. Önceki çalışmalardan farklı olarak bu 
tedavi şeması ile radyoterapinin dokuz aya kadar 
güvenli bir şekilde ertelenebileceği ve metastatik 
evredeki olgularda erken relapsları önlemede etkili 
olabileceği gösterilmiştir.[43]

Sonuç olarak, ATRT tedavisinde moleküler ça-
lışmalar tümörün biyolojik davranışına uygun teda-
vi protokollerinin oluşturulmasına katkı sağlayabi-
lir. Kemoterapi şemaları ve RT ile ilgili ortak görüş 
birliği olmamakla beraber günümüzde cerrahi son-
rası standart tedaviler olarak kabul edilmektedir.
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