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DISEMBRIYOPLASTIK NOROEPITELYAL TUMOR (DNET)
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* Epilepsiileiligkili dustuk dereceli tumorlerde total rezeksiyon sonrasi nobet prognozu
genellikle olumludur.

* Bu calismada, cocukluk caginda epilepsi ile iliskili timorlerden biri olan DNET ve
ilaca direncli epilepsi nedeniyle rezektif cerrahi uygulanan hastalarda nobet
sonuclarinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

"\ Total rezeksiyon sonrasi
nobet kontrolii
genellikle olumludur.

/\ DNET, epilepsi ile iligkili
iﬁ:\ dustik dereceli

gliondronal timorddir.




GEREC VE YONTEMLER

Tek merkezli, retrospektif calisma
Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Noroloji BD 2015-2025 yil

Epilepsi cerrahisi gegiren hastalar: N =99 . . . .
Dahil Edilme Kriterleri

Tumor ile iliskili epilepsi cerrahisi hastalari: e Faz 1 epilepsi cerrahisi
N = 35 'Q oncesi degerlendirme.

Patolojik olarak DNET tanisi dogrulanan @ Operasyon sonrasi
hastalar: N =11 minimum 1 yil izlem.

Dizenli HUTF takibi.

Calismaya dahil edilen hastalar: N=6




BULGULAR

Hastalarin ucu erkek ( 250)
Guncel yas ortancasi 16,3 yas ( 9,3- 22)

s

Rezektif epilepsi

Epilepsi tani Cerrahi yasi e errohiSirancas; Rezektif cerrahi
yasl ortancasi ortancasi izlem suresi sonrasi izlem suresi
ortancas| OrtancaSI
7,0 0.8 1,9 6.0
vil vil vil vil
(8 ay—-11,7 yil) (1,4-17 yil) (1 ay—-5,9 yil) (1-10,5 yil)

O O O O



BULGULAR

Preoperatif
nobet siklig:

Ortanca: 13 ndbet/ay

1 hastada 6grenme giicliigu, 1 hastada DEHB
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Nobet onleyici Lezyon interiktal EEG
ilac kullanimi lokalizasyonu
Rezektif epilepsi cerrahisi 4 hasta temporal lob 4 hastada lezyon
oncesi 3 hasta politerapi Ifolliallliaslyo?u e artazen
£ : okal bulgular
3 hasta tekli nobet UL e =
Snleyici ilag 1 hasta temporooksipital r orllzlsitzici?/cl)izuy: dnan
kullaniyordu. bagimsiz bulgular
1 hastada normal
AN A D e

/
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iktal EEG

5 hastada lezyon ile
uyumlu fokal baslangic
bulgusu

1 hastada nébet
devaminda ve postiktal
lezyon lokalize bulgu

 Sagtemporal periventrikiler blylik gri cevher heterotopisi




BULGULAR

) ILAE 2021 nébet siniflamasi (Semiyoloijik siniflama)

1. Bilincin bozuldugu fokal nobet ( aura — dialeptik nobet — otomotor)

2. Bilincin bozuldugu fokal nobet (hipomotor)

(
(
3. Bilincin bozuldugu fokal nobet ( hipomotor — otomotor )
4. Bilincin korundugu fokal ndbet ( aura — hipermotor)

(

5. Bilincin korundugu fokal nobet ( aura — sag versif — jeneralize tonik klonik )

6. Bililncin bozuldugu fokal nobet ( kompleks motor nobet)



BULGULAR

Cerrahi ve Postoperatif Sonuclar

j i Rezeksiyon tipi Postoperatif beyin MRG "W Kontrol EEG

>

F !o Nobet onleyici ilag \v") Nobet sonucu
5 hasta nobet onleyici ilacsiz izlemine devam etmektedir. Birinci y1l degerlendirmesinde tiim hastalar
1 hasta postop ila¢ kesim asamasinda izlenmektedir. ILEA 1 olarak siniflandirildi.

* BIr nastaaa Ko/ isaretienme Kismen yuksekKk saptanmasi maugn transrarmasyon agisinaan yakin takipe
alindi



VAKA 1

Semiyoloji & Bulgular

interiktal EEG Bulgular::

Uykuda sol temporal bélgede, aralikli keskin kontirll
yavas dalga, F7’de faz karsilasmasi yapan diken
desarjlar.

Klinik: Uykudan uyanma, bos bakma, oral
otomatizmalar (sol el yumruk, sag postiir).

e EEG: Sol midtemporal semiritmik/ritmik teta,
ardindan sol parasagital ve karsi hemisfere yayilim.

e Klinik: Bos bakma, oral otomatizma, objeleri
alma gibi yari amagl hareketler.

e EEG: Sol frontotemporal keskin dalga, sol
temporalde belirgin, sol parasagital, orta hatta
ve karsi hemisfere yayilan ritmik evoliisyon
gosteren teta/delta ve diken dalga.
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- Sol temporal lob anteriorunda unkus yerlesimli, T2/FLAIR * Postoperatif goriuntileme
hiperintens, blylik kismi kontraslanan yuvarlak kortikal lezyon.




VAKA 2

Semiyoloji & Bulgular

interiktal EEG Bulgular::

Uyaniklik ve dalginlikta orta hatta keskin teta gruplari,
bilateral parasagittal bolgeye yayilim.

iktal kayit: Uyaniklik dénemindeki nobet (13 sn)

e Klinik: Saga bakma, sag elde kavrama, sol elde postiir.

I Ifade: “Anne basim déniiyor.”

o EEG: Hareket artefaktlari ile karigan sagda belirgin
teta yavaslamasi.

iktal kayit: Uyku donemindeki nobet (20 sn)

e Klinik: Aniden basi arkaya itme, yatakta dogrulma,
sonrasinda “Anne basim doniiyor” diye sesleniyor,
sag bacagi uzatma, yanlara sallanma.

* EEG: Sagda belirgin semiritmik teta yavaslamasi.
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« Sag parietamezyalde kortiko - subkortikal kistik lezyon ve * Postoperatif goruntileme
cevresinde T2 hiperintens sinyal degisiklikleri.
* Sagtemporal periventrikiiler biiyiik gri cevher heterotopisi



TARTISMA

*En sik: Temporal lob (%60-65)

-ikinci siklikta: Frontal lob (%20-30)

‘Diger yerlesimler: Her gri cevher bolgesi

*Nadir lokalizasyonlar: Talamus, bazal gangliyon, serebellum, beyin sapi,
pons, insula

Klinik: Epilepsi disinda kitle etkisi / ataksi / fokal defisit/ SE

-Onemi: Atipik yerlesimler taniyi zorlastirabilir.

* Yang Al, Khawaja AM, Ballester-Fuentes L, Pack SD, Abdullaev Z, Patronas NJ, Inati SK, Theodore WH, Quezado MM, Zaghloul KA. Multifocal dysembryoplastic neuroepithelial tumours associated with refractory
epilepsy. Epileptic Disord. 2014 Sep;16(3):328-32. doi: 10.1684/epd.2014.0680. PMID: 25204011.

* Paudel K, Borofsky S, Jones RV, Levy LM. Dysembryoplastic neuroepithelial tumor with atypical presentation: MRI and diffusion tensor characteristics. J Radiol Case Rep. 2013 Nov 1;7(11):7-14. doi:
10.3941/jrcr.v7i11.1559. PMID: 24421925; PMCID: PMC3888338.

* Uno T, Kinoshita M, Furuta T, Miyashita K, Sabit H, Nakada M. Volumetric growth analysis of an insular dysembryoplastic neuroepithelial tumor over a 10-year follow-up. Surg Neurol Int. 2016 Dec 28;7(Suppl
44):51154-S1157. doi: 10.4103/2152-7806.196931. PMID: 28194304; PMCID: PMC5299148.
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« Embriyolojik donemde molekuler sapma

 FGFR1 / BRAF somatik mutasyonlari hem DNET, hem de FKD lllb gelisimi

» Cerrahi hedef: Total rezeksiyon (Tumor + epileptojenik/displastik korteksin tam cikariimasi )
- lleri gériintlileme, genetik analiz ve dogru epileptojenik odak tanimlamasi gerekir

» Genigletilmis total rezeksiyon sonrasi nobet sonucu: %81-87 Engel la

Childs Nerv Syst (2014) 30:1869-1874
DOI 10.1007/s00381-014-2519-2

SPECIAL ANNUAL ISSUE

Approach to cortical dysplasia associated
with glial and glioneuronal tumors (FCD type IIIb)

Marcelo Volpon Santos - Ricardo Santos de Oliveira -
Hélio Rubens Machado

Reccived: 27 July 2014 / Accepted: 28 July 2014
© Springer-Verlag Berlin Heidelberg 2014

Marucci G, Martinoni M, Giulioni M. Relationship between focal cortical dysplasia and epilepsy-associated low-grade tumors: an immunohistochemical study. APMIS. 2013 Jan;121(1):22-9. doi: 10.1111/j.1600-
0463.2012.02938.x. Epub 2012 Jul 3. Erratum in: APMIS. 2013 Dec;121(12):1214. PMID: 23030838.
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Childs Nerv Syst (2015) 31:847-855
DOI 10.1007/500381-015-2675-9

>%98 ndbet kontroll REVIEW PAPER
Uzun donem prognoz %86 nobetsizlik
Seizures in children with dysembryoplastic neuroepithelial

Perloperatlf .mortallte yOk o tumors of the brain—A review of surgical outcomes across
%12 komplikasyon, gecici several studies

Adrianna Ranger - David Diosy

Received: 26 February 2015 / Accepted: 27 February 2015 /Published online: 21 March 2015
) The Author(s) 2015. This article is published with open access at Springerlink.com

Calisma Bazli Kargilagtirmal Veriler

Yazar (Yil) Hasta Sayisi (N) Yas Araligi Cerrahi Yontem* Tam Rezeksiyon (%) Nobetsizlik (%)
4 L

Babini (2013) 5-18 Belirtilmemis
Jo (2013) 1 0.5 L %100
Spalice (2010) 13 1-14 L+E %92.3
Bilginer (2009) 29 3-21 TL + AHC Belirtilmemis
Lee (2009) 22 3-18 Ltl %100
Minkin (2008) 24 1-15 L %87.5
Chan (2006) 3 8-14 L L+E %100
Sandberg (2005) 18 01-13 L + Map %100
Cataltepe (2005) 14 4-18 LL+E %85.7
Nolan (2004) 26 4-18 Belirtilmemis %42.3
Fernandez (2003) 14 3-18 L L+E %100
Lee (2000) 10 2-15 LL+E %100
Khajavi (1999) 7 4-19 LL+L %85.7
ONTORLAMIORT. = 185 | o05-21 | - | %833 | %859 ]

*Kisaltmalar: L: Lezyonektomi, TL: Temporal Lobektomi, E: ECoG (Beyin Haritalama), AHC: Amigdalohipokampektomi, Map: Haritalama.
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« 29 pediatrik hasta ORIGINAL PAPER

*%93,1 (27 hasta) Engel IA

2 hasta Engel IB Surgery for epilepsy in children with dysembryoplastic
*TUm hastalarda ¢ok iyi nobet kontrol( neuroepithelial tumor: clinical spectrum, seizure outcome,

neuroradiology, and pathology

Burcak Bilginer - Dilek Yalmzoglu -
Figen Soylemezoglu - Guzide Turanh - Aysenur Cila -
Meral Topcu - Nejat Akalan

Received: 4 October 2008 /Published online: 5 December 2008
) Springer-Verlag 2008
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Tablo 3
iki on yilin karsilastirilmasi.
Degiskenler 1994-2005"n: 68 (%) 2005-2015"n: 128 (%) 1994-2015 n: 196 (%) P
Nobet baslangic yvas: 4 (0.01-14) 1.5 (0.003-12) 2.2 (0.003-14) 0.022
vil (ortanca, arahik)
Epilepsi stiresi 5 (0.08-14.3) 4.5 (0.08-16.2) 4.8 (0.08-16.2) 0.4
wvil (ortanca, arahk)
Cerrahi yas: 10.6 + 4.7 (1.3-19.8) 8.3 + 4.9 (0.08-18.5) 9.1 + 5 (0.08-19.8) 0.003

vil (ortalama-+SS, arahk)

Cerrabin %) 0.513
41 (60.3) 69 (53.9) ‘II:IB’
3 - poral 21 (30.9) 41 (32) 6 31.6)

Anatomik/fonksiyonel hemisferektomi 6 (8.8) 18 (14.1) 24 (12.2)
Cerpahi-angesi etyoloji n (26) 0.007
xe et gelisim malformasyonu 10 (14.7) 46 (35.9) 2870)
Diger”
Seckeller 12 (17.6) 24 (18.8) 36 (18.4)
Hipokampal skleroz 11(16.2) 12 (9.4) 23 (11.7)
Progresif 5(7.4) 5 (3.9) 10 (5.1)
Rasmussen Ensefaliti n 5 3 8
Sturge Weber Sendromu n - 2 2
Engel (son vizitte) 0.848
Simf 1 42 (61.8) 87 (68) 129 (65.8)
Simf 11 12 (17.6) 20 (15.6) 32 (16.3)
Suaf 111 8 (11.8) 12 (9.4) 20 (10.2)
Simf IV 6 (8.8) 9 (7) 15 (7.7)

* Haziran 1994- Mayis 2005.

P Agustos 2005- Mayis 2015.

“© 63 hasta dusiik dereceli epilepsi ile iliskili beyin timorleri (LEAT) kategorisinde, sekiz hasta ise LEAT disi kategoride yver almaktaydi.
4 istatistiksel analizde progresif, sekeller ve hipokampal skleroz etyolojileri diger kategorisi alinda gruplandirildi.
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C)\ Erken tani ve erken cerrahi

Total rezeksiyon

Uzun sureli multidisipliner takip
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