Cocukluk Gagi Beyin Timorleri

Santral sinir sistemi (SSS) tiimoérleri cocukluk ¢caginin en sik rastlanan ikinci
neoplazmlaridir, solid tiimérler de ise ilk sirayl almaktadirlar ve 16 yasin altindaki
cocuklarda ugciincii en sik 6liim nedenidir. Cocukluk ¢agi kanserlerinin %20’sini
beyin ve omurilik timorleri olusturmaktadir. Eriskinlerde ise bu oran %1-2 dir.
Primer SSS tiimérlerinin %90’1 intrakraniyal boslukta yer almaktadir (Rorke, Russel
ve Rubinstein). Eskiden sanildigi gibi cocuklardaki timérlerin biiyiik cogunlugu
posterior fossada lokalize degildir. Philadelphia Cocuk Hastanesinde 1979-1992
yillari arasinda tedavi géren 0-18 yas arasindaki cocuklarda SSS tiimorlerinin %54l
supratentoriyal, %41’i infratentoriyal ve %.1’i ise spinal yerlesimlidir (Rorke).
Cerrahi eksizyon miktari ile ilgili terminoloji Tablo 1°’de gésterilmistir.

Tablo 1: Rezeksiyon

Miktan

total goriinen tiimor
yok

totale >%90

yakin rezeksiyon

subtotal | %51-90
rezeksiyon

parsiyal | %11-50
rezeksiyon

biyopsi <%10
rezeksiyon

Posterior Fossa Tumorleri
Medulloblastom

Medulloblastomlar en sik rastlanan posterior fossa tiimorleri olup tiim intrakraniyal
timorlerin yaklasik %20’sini kapsarlar. Buylik cogunlugu 15 yas oncesi goriillir, 3-8
yas arasi siktir. Ucte dérdii vermis lolalizasyonundadir. Erkeklerde daha sik gérulir
(Provias ve Becker, Sutton ve ark.1994).

Diploid DNA icerigi olanlarda daha agresif ve daha koétii bir prognoz bazi
calismalarda gosterilmistir. Medulloblastomlarin ligte birinde 17 kromozomun kisa
kolunda delesyon saptanmistir. Bu da 17p kromozomunda timaor slipressor geninin
varligini géstermektedir. Medulloblastomlarin %10’unda p53 mutasyonu
saptanmistir (Provias). Vermis ve dordiincii ventrikiilde lokalizedir. Serebellar



hemisferler veya ponto-serebellar kosede de ortaya ¢ikabilir. Beyin omurilik sivisi
(BOS) yoluyla yayiim gosterir. Hiperkromatik ve az sitoplazmali hiicrelerden olusur.
Mitoz fazladir. Olgularin %20’sinde Homer-Wright rozetleri goriliir. Nadiren melanin
iceren, diiz veya cizgili kas iceren hiicreler medulloblastomun komponenti olabilir
(Demirtas ve ark. 1994).

Medulloblastomlu ¢cocuklar tipik olarak bas agrisi, letarji, kusma gibi orta hat
sendromuyla karsimiza gelir. Bu semptomlar KIBAS’In non-spesifik belirtileridir,
serebellar astrositom veya ependimomda da gériilebilir. Bitiin bu tiimoérler
dordiincii ventrikiilde olabileceginden erken olarak obstriktif hidrosefali
olmaktadir. Orta hat sendromu sinsi bir sekilde baslar ve sabah bas agrisi ve kusma
gun boyunca diizelir ve viral enfeksiyona ya da okul fobisine baglanabilir. Hastaligin
gec doneminde semptomlar ilerler, govde ataksisi, nistagmus, ve hidrosefaliye
bagli olaral abdusens paralizisi gelisir. Tonsiller herniasyona bagli kafada

egilme goriilebilir, bu donemde hastalik ilerlerse, opistotonus, bradikardi, apne ve
olim meydana gelir. Semptomlarin baslangici ile radyolojik tani arasindaki median
suire 6-7 haftadir. Bebeklerde siitiir separasyonu nedeniyle asemptomatik
makrosefali gelisebilir (Sutton ve ark.-1996). Ameliyat 6ncesi yapilan radyolojik
incelemelerde medulloblastomdan kuskulanabilir. Kontrastl kranial MRG’de
tiimor yayiimi var mi, yok mu dikkat edilmelidir. Zaman ve hastanin durumu izin
verirse kontrastli spinal MRG yapilmaldir. Bilinci uykuya egilimli veya iliski
kurulamayan gocuga sedasyon uygulanmamaldir, ¢linkii bu klinik kétiilesmeyi
gizleyebilir (Sutton ve ark.-1996). Bilgisayarlitomografide (BT) kitle cogunlukla
kontrast tutar, %15’inde kalsifikasyon goriiliir ve %95’inde hidrosefali mevcuttur.
Manyetik rezonans goriintiillemede (MRG) genelde kitle T1-agirlikli goriintiilerde
hipointens olup, proton dansitesi gorlintiilerde parlaklasir. Kontrast tutulumu
BTdeki gibidir.

Medulloblastomlar tipik olarak velum medullare’den kéken alirlar ve dérdiincii
ventrikiil boslugunu doldururlar. Yanlarda serebellar pediinkiillere yapisabilirler.
Olgularin 1/3’iinde beyin sapinin dorsaline infiltredirler.

Hasta prone pozisyonda ameliyat edilir. Oturur pozisyondaki hava embolisi riski,
frontal pnomosefalus ve sistemik hipotansiyon en aza indirgenmis olur ve cerrahin
kollari daha az yorulur. Transvers siniisten foramen magnuma uzanan genis bir
kraniektomi yapilir. Cerrahinin amaci beyin sapinda, serebellar pediinkiillerde ve
kraniyal sinirler ¢cevresinde lokalize tiimorler haric, goriilebilen timorin total
rezeksiyonudur. Perop eksternal ventrikiiler drenaj (EVD) uygulanmalidir. EVD 24-48
saat 10 cmH.0 ‘da tutulur. Hastanin bilinci aciksa 24 saat sonra klempe edilip 24
saat izlenir. Hastalarin %40’inda sant gereksinimi olacaktir.

Tumor rezeksiyon miktarini saptamak amaciyla postop ilk 48 saat icinde tiim
hastalara pre ve postkontast BT mimbkiin olursa MRG ¢ekilmelidir. Postop 2-3.



haftalarda kontrastli spinal MRG veya miyelografi ve BOSta sitolojik inceleme
yapilmaldir. Preop goriintiileme yontemlerindeki tiimor boyutlari, postop spinal
MRG ve BOS sitolojisinin sonuglariyla hasta Chang siniflamasina gore
degerlendirilir (Tablo 2).

Tablo 2: Modifiye Chang Evreleme Sistemi

T, Tumor capi <3 cm ve orta hatta sinirli veya daha nadir olarak serebellar
hemisferlerde sinirli.

T, Tumor capi > 3 cm komsu bir yapiya yayilimi var veya 4. ventrikuli
doldurmakta.

Tsa  Tumor komsu iki yapiyr da kapsamakta veya 4. ventrikiilii tamamen
doldurmakta ve aqueduct, foramen Magendie veya Luschka’ya uzanmakta,
hidrosefali mevcut.

Tse 4. ventrikiil tabanindan kéken alan veya invaze eden tiimoér beyin sapina
invazyonu var ve 4. ventrikilii doldurmakta.

T4 Tumor aqueduct’tan 3. Ventrikiil veya mezensefalona ya da uist servikal
omurilige yayilmakta.

M, Gros subaraknoid veya hematojen yayilim kaniti yok.
M, BOSta mikroskopik tiimor hiicreleri var.

M., Serebral, serebellar subaraknoid aralikta veya 3. veya lateral ventrikiillerde
gros nodiiler yayilimin gosterilmesi.

M; Spinal subaraknoid aralikta gros nodiiler yayilim.

M, SSS disina metastaz.

Medulloblastomlar radyoterapiye duyarlidir. Ug yas altinda yan etkilerinden dolayi
radyoterapi uygulanmaz. Genelde 35-45 Gy tiim beyin, 30-40 Gy omurilik ve 55 Gy
lokal posterior fossa isinlamasi yapilir (Jenkin). Hiperfraksiyone radyoterapi ile
umut veric sonuglar alinmaktadir (Marymount ve ark.). Ozellikle yiiksek riskli
hastalarda kemoterapi uygulanmaktadir. Ug yasindan kiiciik cocuklarda ise
oncelikle kemoterapi ve 3 yasindan sonra radyoterapi uygulanir. Distk risk grubu
hastalar: 4 yas ve Gzerindeki hastalar, timor yayilimi olmayanlar, Chang T1-T2 ve
total rezeksiyon uygulananlardir. Yiiksek risk grubu hastalar ise: 4 yasindan kiiciik,
timor yayilimi olan hastalar, Chang T3-T4 ve subtotal rezeksiyon uygulanalardir
(Sutton ve Packer). Total ve subtotal rezeksiyonun prognoza etkisi tartismauldir.
Tumor evrelemesi yiiksek (3b veya 4) olan medulloblastomlu ¢cocuklarda yapilan
calismada rezeksiyon yiizdesinden ¢ok kalan miktar 6nemlidir. Ozellikle hasta 3
yasindan biyiik ve kalan tiimoér miktari 1.5 ccden az ise ve tiimor yayilimi yoksa



prognoz anlamli olarak daha iyidir. 3 yasin altinda total rezeksiyon prognozu
iyilestirmemektedir (Albright ve ark. 1996). Gliniimuzde total veya subtotal
rezeksiyon uygulanmis tiimorlerde radyoterapi ve kemoterapi ile 5 yillik sag kalim
orani %85’lere kadar ylikselmistir (Packer ve ark. 1994).

Serebellar astrositom

Dusiik dereceli astrositomlar gocuklardaki en iyi prognoza sahip tiimorlerdir.
Cocuklardaki beyin tiimoérlerinin %12-28’ini olustururlar ve cinsiyet veya irk farki
gozetmezler. Posterior fossa tiimorlerinin yaklasik tigte bir serebellar
astrositomlardir (Sutton ve Schut 1989, McLone, O’Brein ve Krisht). Philadelphia
Cocuk Hastanesindeki serebellar astrositomlu hastalarin ortalama yaslari 8.9dur
(Sutton ve Schut 1989).

Semptomlar ya direkt kitleye ya da kitlenin BOS dolanimini bozmasiyla ortaya ¢ikan
hidrosefaliye baglidir. Semptomlarin siiresi bir kag giinden bir ka¢ yila kadar uzasa
da genelde uzun surelidir. Bas agrisi ve kusma en sik rastlanan semptomlardir.
Dengesizlik, cift gorme, gorme bozuklugu diger yakinmalardir. Papilla 6demi, ataksi,
dismetri ve nistagmus ¢cogunlukla mevcuttur (Suton ve Schut-1989,

McLone, O’Brein ve Krisht).

Solid astrositomlar prekontrast BT’de hipodens postkontrastta ise hiperdens
gorundar. Kistik astrositomlarda kisttin dansitesi yiiksek protein icerigi nedeniyle
BOS’unkinden daha fazladir. Mural nodiil kontrast tutabilir. Kist duvarinin
boyanmasi aktif tiimor dokusunun varligini gosterir, kalsifikasyon nadirdir (Sutton
ve Schut 1989). MRG’de tiimoriin sinirlari daha belirgindir. T1-agirukl gérintiilerde
iso veya hipointens, T2-agirlikli goriintiilerde de hiperintens goruiniirler (O’Brein ve
Krisht).

Olgularin %22’sinde solid tiimor vardir ve %8’inde beyin sapi infiltrasyonu so6z
konusudur (O’Brein ve Krisht). Serebellar astrositomlarin cogu pilositiktir. Fibriller
astrositomlarda saptanir ve serebellar astrositomlarin %10’undan biraz fazlasi
anaplastiktir (Sutton ve Schut 1989). Glioma A ve B tipleri tanimlanmistir. A tipinde
mikrokistler, leptomeningeal depolanma, Rosenthal lifleri ve oligodendroglia
odaklari mevcuttur. B tipinde ise psodorozet, asiri selliilarite, mitoz ve kalsifikasyon
vardir. A tipinde prognoz belirgin olarak B tipine gore daha iyidir. On yillik sag kalim
orani A tipinde %94 iken B tipinde %29°dur (Gilles ve ark.). Gjerris ve Klinken jlivenil
tipte 25 yillik sag kalimi %94, diffliz tipte %38 olarak saptamislardir.

Cerrahinin amaci total eksizyondur. Kistik astrositomlarda sadece mural nodiiliin
cikarilmasi yeterlidir. Ancak BT veya MRG’de kist duvari boyaniyorsa tiimoér varlgini
gosterir. Bu nedenle Kist duvari da eksize edilmelidir (Sutton ve Schut 1989, Lapras
ve ark.). Hidrosefali versa perop EVD uygulanmalidir. Preop hastanin santlanmasi
gereksizdir. Cuinkii ancak hastalarin %30’unda santa gereksinim olacaktir.



Cocuklardaki serebellar astrositomlarin prognozlari genellikle son derece iyidir.
Ancak 36 yil sonra bile niiks bildirilmistir (Pagni ve ark.). Malign serebellar
astrositomlarda veya rekiirrent tiimorlerde eksizyon yapilamiyorsa ya da parsiyel
timor eksizyonu yapilmissa ek radyoterapi verilmelidir. Total eksizyon sonrasi hi¢
bir ek tedaviye gerek yoktur.

Tablo 3: Serebellar astrositomlarda tedavi politikasi.

Rezeksiyon Niiks Tedavi
Total yok RT yok
+ (rezeksiyon J) Cerrahi
+ (rezeksiyon L) RT
Subtotal yok RT yok
+ (rezeksiyon J) Cerrahi = RT
+ (rezeksiyon L) RT
Malign niiks Cerrahi £ RT

* Kemoterapi

J: mumkiin, L: miimkiin degil, RT: Radyoterapi
Beyin sapi gliomlan

Beyin sapi1 gliomlari cocuklardaki tiimérlerin %10-20’sini olusturular (Koos ve
Miller). Diensefalon ile servikal omurilik arasindaki mezensefalon, pons ve medullo
oblangata’dan olusan bolgeye beyin sapi denmektedir. Bu bolgenin neoplazmlarina
beyin sapi gliomlari denmektedir (O’Brein ve Miller). Her iki cinstede esit ve
yenidogandan eriskine kadar her yas grubunda goériilmesine ragmen siklikla 3-9
yaslararasinda ortaya ¢ikar.

Beyin sapindan ge¢cen motor ve duyusal yollar, kraniyal sinir niikleuslarinin
etkilenmesi nedeniyle uzun traktus ve kraniyal sinir tutuluslari ve serebellar
bozukluklara ait semptom ve bulgular ortaya ¢ikar. Bu yiizyilin basinda tedavi
acisindan olduk¢a umutsuz olarak kabul edilen beyin sapi tiimoérlerinde cerrahi
girisimler sadece taniicin yapilmaktaydi. Ancak BT ve MRG’nini gelisimi ile yeni
siniflamalar olusturulmus ve basarili cerrahi girisimler yapilmistir (Abbot ve ark.).
Epstein ve ark. (Abbot ve ark. - Epstein ve Farmaer-1993) Beyin sapi tiimorlerini
gelisim sekillerine gore radyolojik olarak dérde ayirmiglardir:

1. Diffliz: Yaygin beyin sapi tutusu ile birlikte serebellar tutulum da s6z konusudur.
Bakida ¢cogul kraniyal sinir parezileri, piramidal bulgular ve serebellar disfonksiyon



saptanir. MRG’de T1 goriintiilerde pons ve medulla genislemis ve hipointens
gorunir. T2 de ise timor yayiimi daha iyi belirlenir ve hiperintes olarak

gorunir. Talamus veya ust servikal omurilige de yayilim olabilir. Diffiz tiimoérlerin
hepsi maligndir ve etkin tedavileri yoktur.

2. Fokal: Beyin sapinin herhangi bir yerinde kistik veya solid, ¢aplari 2.5 cm den
kuciik ve merkezleri beyin sapinin icinde olan tiimérlerdir. Bunlarin bir alt grubu
olan tektal gliomlar ise BT de saptanamazlar. Genelde fokal tiimérler diisiik
dereceli astrositomlardir.

3. Dorsal egzofitik: Subependimal glial dokudan kaynaklanan bu tiimorler
dordunci ventriikiile dogru buyurler. Timoriin %90°indan fazlasi ventrikul igcindedir.
BT’de bunlari medullobaltoma veya vermisin astrositomlarindan ayirmak glictiir.
Semptomlar uzun siirelidir. BOS yollarini tikayip hidrosefaliye neden olduklarinda
KiBAS semptomlari ortaya cikar. Egzofitik timérler iyi huyludur. Cerrahi eksizyon ve
MRG takibi yeterlidir.

4. Servikomediiller: servikal omuriligi ve medullay! kapsayan tiimorlerdir. Genelde
omurilikden gelisen tiimorler rostralde medullaya yayilirlar ve liflerin caprazlastigi
yerde dururlar. Hastalarda uzun siireli ense agrisi, kollarda bacaklarda kuvvetsizlik
ve dizesteziler bulunabilir. Tanida BTnin pek yarari yoktur. MRG servikal omurilikteki
ve alt medulladaki genislemeyi, genelde sisterna magnayi dolduran egzofitik kismi
gosterir. Homojen beya non-homojen kontrast tutulumu vardir. Genellikte disiik
dereceli timorlerdir. Semptomlar kisa siirede belirmis olmasi ve kraniyal sinir
tutluslarinin olusu malign tiimorlerin gostergesidir.

Fischbein ve ark. beyin sapi tiimorlerini MRGdeki goriintiilerine gore 7’ye
ayirmislardir: (1) Mezensealon - fokal, (2) Mezensefalon - diffliz, (3) Pons - fokal, (4)
Pons - diffiiz, (5) Medulla - fokal, (6) Medulla - diffliz, (7) Tektal.

Cerrahi girisim endikasyonu fokal, dorsal egzofitik ve servikomediiller tiimorlerde
vardir. Diffliz timéorlerin hepsi maligndir cerrahi girisim ve stereotaksik biyopsinin
bile yeri yoktur. Clinkii hastaya ek riskten baska bir yarar saglamaz (Epstein ve
Constantini 1996). Diislik dereceli astrositomlarda radikal eksizyondan sonra ek bir
tedaviye gerek yoktur, MRG takipleri yapilip niiks oldugunda tekrar opere
edilmelidir. Reoperasyon miimkiin degil veya tiimor derecesi artmis ise radyoterapi
yapilmaldir. Diffliz timorlerde radyoterapi sag kalim siiresini uzatmaktadir.
Kemoterapinin etkisi gosterilememistir. Hiperfraksiyone radyoterapinin
konvansiyonel radyoterapiye listiinliigii saptanmamistir (Kaplan ve ark.). Cocuk
kanser grubunun ¢alismasinda tektal ve servikomediiller tiimorler disinda
radyoterapi ile median sag kalim siiresi 10 aydir. Semptomlarin siiresi 1 aydan az ise
sag kalim orani belirgin bir sekilde azalmaktadir (Kaplan ve ark.). Tektal ve
servikomediiller tiimorleri de kapsayan serilerde tiim beyin sapi timorlerinde 5
yillik sag kalim orani %41°dir (Fischbein ve ark.). Piir tektal timorlerde hig bir teavi



uygulanmaksizin 5 yillik sag kalim orani %100°diir. Beyin sapi timorlerinde bazi koti
prognoz ve goreceli iyi prognoz faktorleri belirlenmistir (Tablo 4).

Tablo 4: Beyin sapi tiimérlerinde prognostik faktorler

Koétiu prognoz faktérleri

Semptomlarin siiresi < 6 ay
Kraniyal sinir, uzun traktus bulgusu, serebellar bulgu (bunlardan ikisinin bulunusu)
Diffliz tiimor

Prekontrast BTde hipodansite

Goreceli iyi prognoz faktérleri
Semptomlarin siiresi > 12 ay
Egzofitik lokalizasyon
Norofibromatozis tip 1 ile birlikte
BT’de kalsifikasyon

Histoloji diisiik dereceli gliom

Ependimom

intrakraniyal timérlerin %6-12 si ependimomlardir ve bunun da 2/3’i dérdiincii
ventrikiilde lokalizedir. Posterior fossa ependimomlari kiiciik cocuklarda, lateral
ventrikil timorleri ise daha buytik cocuklar ve ergenlik caginda goruliir.
Ependimomlarin yaklasik %50’si 3 yasindan 6nce goriiliir (Hendrick ve Raffel).
Dordiincii ventrikiil ependimomlari sisternalara dogru yayilir (Hendrick ve Raffel,
Tomita ve ark.1988, Tomita 1994). Courville ve Broussalian’in 29 hastasindan
16sinda (%55) ependimom lateral resesten koken almistir.

Bas agrisi, kusma, ¢ift gorme ve dengesizlik sik rastlanan semptomlardir. Beyin sapi
(dordiinci ventrikiil tabani) infiltrasyonu oldugundan kusma siktir. Papilla 6demi,
ataksi serebellar bulgular norolojik bakida saptanir. Hidrosefali hemen her zaman
mevcuttur (Tomita ve ark. 1988, Tomita 1994). Prekontrast BT’de izo veya hiperdens,
miskt dansiteli timorler olarak saptanirken kalsifikasyon alanlarn goriilebilir.
Belirgin kontrast tutulumundan ¢ok az kontrast tutulumuna kadar degisik
gorunumleri varken hi¢ kontrast tutulumu olmayabilir de. MRG’de spesifik bir
gorunumleri olmamasina karsin timoriin boyutlari, lokalizasyonu ve yayilimi daha
iyi belirlenir (Tomita-1994).

Cerrahinin amaci (1) tani koymak, (2) BOS yolunu agmak, (3) total rezeksiyonun
yapilmasidir (Hendrick ve Raffel). Ependimomlarin %10-25’inde dérdiincii ventrikiil



tabanina infiltre oldugundan (Tomita 1994), ventrikiil tabaninda ¢ok ince bir tiimor
tabakasi birakilmalidir ve bunun tamamen ¢ikarilmasina mortalite ve morbiditeye
neden olmamak igin tesebbiis edilmemelidir.

Ependimomlarda leptomeningeal yayilim s6z konusudur. Bunun da histoloji ile ilgisi
gosterilmistir. Leptomeningeal yayilim olanlarin %70°’den fazlasi anaplastik
ependimomlardir(Albricht-1992). Medulloblastomlard oldugu gibi postoperatif BOS
sitolojisi ve kontrastli spinal MRG incelemeleri yapilmaldir. Spinal yayilim yoksa
sadece posterior fossanin radyoterapisi yetrli olabilir. Spinal tutulus olanlarda ve
anaplstik ependimomlarda kraniospinal radyoterapi yapilmalidir. Radyoterapi dozu
4500 cGy’in altinda ise 5 yillk sag kalim orani %10-30 iken 4500-5500 cGy’de ise
%46-70 dir (Albright 1992). Niikslerde kemoterapi denebilir (Goldwsin ve ark.).

Diger posterior fossa tiimorleri

Koroid pleksus papillomlari cocukluk ¢agi intrakraniyal tiimorlerin %3’lUni
olusturur (Hendrick ve Raffel) ve %80’i hayatin ilk 24 ayinda ortaya ¢ikar (Tomita ve
ark.1988). Bebeklerde lateral ventrikiil ve erigkinlerde ise doérdiincii ventrikil
lokalizasyonu siktir. Cocuklarda koroid pleksus papillomlarinin %15’i posterior
fossada lokalizedir (Albright 1992). Hidrosefali hemen daima mevcut oldugundan,
buna ait semptom ve bulgular 6n plandadir. Cerrahinin amaci total eksizyondur
(Hendrick ve Raffel, Tomita 1994).

Posterior fossa dermoid ve epidermoid kistleri nadirdir. Dermoid kistler orta hatta
lokalize ve dermal sinlik traktusu ile birliktedirler. Kist duvari epidermis ve kil
follikilleri, yag-ter bezleri iceren dermisten olugsmustur. Tekrarlayan bakteriyal
menenjitlere neden olabilirler. Epidermoid kistler ise dermal siniis olmaksizin
mevcut olabilirler. En sik yerlesim yeri serebellopontin kosedir (Hendrick ve Raffel,
Tomita 1994). Nadir olan teratomlar bebeklik ve gocuklukta posterior fossada orta
hatta ve liglincu ventrikiil gcevresinde yerlesirler. Degisen derecelerde kalsifikasyon
gorulur. Meninjiomlar, nérinomlar son derece nadirdir. Serebellumun displastik
gangliogliomu (Lhermitte-Duclos hastaligi) serebellar korteksin internal graniil
hiicrelerinin aksonlarinin ve somalarinin hipertrofisi ile karekterli bir hastaliktir.
Tedavi gangliogliomdaki gibi cerrahi eksizyondur (Albright 1992).

Supratentoriyal Timorler

Supratentoriyal tiimorler genellikle noroektodermal kdokenli tiimorlerdir ve
pediatrik beyin tlimérlerinin %30-55’ini olustururlar. Bu tiimérlerin 1/3’i serebral
hemisferlerde yerlesim gosterirler ve cogu dusiik dereceli astrositomlardir.
Supratentoraiyal tiimoérlerin %20’si maligndir (Wisoff 1994).

Astrositomlar



Hemisferik timorler hayatin ilk yilinda siktir ve 8-10 yaslarinda tekrar insidanslari
artar. Hemisferik tiimorlerin %45’i disiik dereceli astrositomlardir (Berger ve ark.).
Astrositomlarin %20-30’u malign (anaplastik astrositom ve glioblastoma
multiforme) astrositomlardir (Wisoff 1994). Belirti ve bulgular kitlenin
lokalizasyonuna gore ve histolojiye gore degisiklik gosterir. Bazal ganglion ve
talamus yerlesimli tiimoérlerde obstriiktif hidrosefali ortaya ¢cikarken, bebeklerdeki
bliyik timorler makrosefaliye neden olurlar. Biyiik gocuklarda bas agrisi, kusma
yaklasik olgularin yarisinda ortaya cikar. Uzun siireli KiBASta papilla 6demi vardir ve
buna bagli gorme yakinmalari ya da korliik gortilebilir. Hemisferik tiimorlii
hastalarin %20-40’inda nobet eslik etmektedir (Wisoff 1994).

Yiizeyel lezyonlarda total rezeksiyon amactir. Ancak derin yerlesimli veya vital
lokalizasyonlu tiimoérlerde bu miimkiin degildir (Wisoff 1994, Bruce ve ark.). Malign
tiumorlerde radikal rezeksiyonun hastaliksiz sag kalim siiresini ek tedaviyen
bagimsiz olarak uzattig) gosterilmistir (Wisoff 1994). Rezeksiyon yapilamayan diisiik
dereceli gliomlarda radyoterapi sag kalim siiresini uzatir (Leibel ve ark.). Malign
astrositomlarda ek radyoterapinin yarari vardir (Dohrman ve ark., Marchese ve
Chang). Radyoterapi sonrasi kemoterapi malign astrositomlarda sag kalimi
artirmaktadir. Dusiik dereceli astrositomlarada 10 yillik sag kalim %10-94 arasinda
degisirken, glioblastomlarda 5 yillik sag kalim %5-15, anaplastik astrositomlarda
ise %20-40°dir (Wisoff 1994).

Ependimom

Cocukluktaki timérlerin %8-10’u ependimomlardir. Supratentoriyal ependimomlar
ventrikiile komsu serebral parankimdeki ektopik ependim hiicrelerinden veya
ventrikiildeki ependim hiicrelerinden gelisir. Hastalarin yarisindan fazlasinda 2
yasindan once tiimor ortaya cikmaktadir (Wisoff 1994, Bruce ve ark.). Anaplastik
ependimomlarda prognoz kotiudiir. Leptomeningeal yayilim varsa, hastanin yasi <2-
3 yas ise ve subtotal rezeksiyon yapilmissa niiks olasiligi yiiksektir. Kalinti tiimér,
leprtomeningeal yayilin oldugunda ve anaplazi varsa radyoterapi gereklidir (Wisoff
1994, Bruce ve ark.).

Gangliogliom

Ganglion hiicresi ve astrositlerden olusan mikst tiimoérlerdir ve pediatrik tiimorlerin
%4-8’ini olustururlar. Anaplazi 6zellikleri sadece astrositik komponenticin
degerlendirilir. Erkeklerde biraz daha siktir ve cogunlukla medial temporal lop
yerlesimlidir Sinirlar belirli, 6demin eslik etmedigi kistik temporal kitle
ganglioglioma icin patognomiktir. En 6nemli semptom nobettir (Wisoff 1994,
Walker ve ark., Haddad ve ark.). Total rezeksiyondan sonra radyoterapi gerekmez.

Oligodendrogliom



Pediatrik timorlerin %1’ini kapsarlar (Bruce ve ark.). Hemisferik neoplazmlarin %2-
3’l piir oligodendrogliomdur. Oligodendrogliomlarin %30 miskt gliomdur (Wisoff
1994). Cogunlukla frontal lop yerlesimli olup en fazla 6-12 yaslarinda gérilirler.
Oykiide bir kag yildan beri siiregelen nébet s6z konusudur. Radikal eksizyon en
etkin tedavidir. Subtotal rezeksiyon veya anaplazi varuginda radyoterapi
uygulanmaldir. Pir olgidendrogliomlarda 5 yillik sag kalim %75-85’dir (Wisoff 1994).
Nuks oligodendrogliomlarda kemaoterapiye yanit alinmistir (Marchese ve Chang).

Primitif Noroektodermal Tiimoér (PNET)

PNET histolojik ve biyolojik olarak medullobalstoma benzeyen serebral
hemisferlerin nadir timorlerindendir (Wisoff, Bruce ve ark.). Kistik olanlar
solidlerden daha iyi prognoza sahiptir (Bruce ve ark.). Tedavi posterior fossa
medulloblatomundaki gibidir. Supratentoriyal PNET medulloblatomdan ¢ok daha
kotii prognoza sahiptir. Tani sirasinda hastalarin %20-40’1nda intrakraniyal veya
spinal subaraknoid yayilim s6z konusudur. Bes yillik sag kalim %18 ve 3 yasindan
kiiglik gcocuklarda pognhoz daha da koétudiir (Dirks ve ark.).

Meninjiom

Pediyatrik timoérlerin %1-3’iinii olustururlar. Tani kondugunda buyiik buyutlara
ulasmislardir. Erkeklerde daha sik olup, %12-30’unda dura ile baglantilari yoktur.
Adelosanlarda nérofibromatosis ile birlikte olabilir. Cocukluktaki meninjiomlarin

%05’i intraventrikiiler yerlesimlidir. Subtotal rezeksiyonlardan sonra niiks orani
yliksektir (Wisoff 1994, Bruce ve ark.).

Intraventrikiiler timorler

Koroid pleksus tiimorleri genellikle lateral ventrikiil trigonuna yerlesim gosterirler
ve siklikla 2 yasindan 6nce ortaya ¢ikarlar (Tamita ve ark. 1988, Sanford ve
Donahue). BT’de lobiile homojen kitle goriniimleri vardir ve yogun kontrast tutarlar.
MGR’de T1 ve T2 agirukli goriintiilerdeki nonhomojen goriintii vaskiilarite,
kalsifikasyon veya eski kanamai ile ilgilidir. Gadolinium enjeksiyonundan sonra
yogun kontrast tutulumu olur. Koroid pleksus kanseri genellikle daha biiyiik
boyutlara ulasir. Koroid pleksusu papillomunda total eksizyon kiir saglar. Koroid
pleksus karsinomunda cerrahinin amaci total eksizyondur. Cerrahi sonrasi
radyoterapi verilmelidir. Koroid pleksus tiimorlerinde cerrahi sonrasi subaraknoid
yayilim agisindan spinal kanal MRG ile taranmalidir (Sanford ve Donahue).

Tuberoz sklerozlu hastalarda subependimal dev hiicreli astrositomlar goriilebilir.
Bu tiimorler genellikle foramen Monro yakininda kavdat niikleus basinda belirir.
Asemptomatik olanlar takip edilmelidir. Cerrahi girisim 6ncesi kardiyolojik
inceleme yapilmalidir. Glinkii kardiyak rabdomiyomlara bagli 6liimciil aritmiler
olabilir (Sanford ve Donahue).



Subependimomlar yavas bilyliyen, sessiz, astrositik, ependimal ve transisyonel
hiicre demetleri karisimini iceren subependimal glial matriksten kéken alan
neoplazmlardir. Cogunlukla ventrikiil Liimenine dogru biiytirler, cocuklarda
supratentoriyal subependimom son derece nadirdir (Sanford ve Donahue, Demirtas
ve ark.1996, Rengachary). Prekontrast BT’lerde supendimomlarin gcogu izodenstir ve
genelde kontrast tutmazlar (Vaquero ve ark.). MRG’de T1 ve T2 goriintiilerde timor
hiperintens olarak belirir (Rengachary). Mikst subependimoma-ependimoma piur
ependimomlardan daha koétii pronoza sahiptir. Pir supependimomlarda cerrahi
eksizyon sonrasi ek tedavi gerekmez (Sanfor ve Donahue, Rengachary).

Kolloid kistler bebek ve ¢cocuklarda son derece nadirdir. Anterior tiglincii ventrikiil
yerlesimi her iki foramen Monro’yu da tikayarak obstriiktif hidrosefaliye neden
olabilir. BT hipodens veya hiperdens goriilebilir. Kolestrol iceriginden dolayit MRG’de
hiperintens goérunti verir. Transfrontal veya transkallozal yolla cerrahi ile kiir
saglanabilir ve sonuclar iyidir. Stereotaksik aspirasyon ve endoskopik eksizyon
diger tedavi yontemleridir (Sanford ve Donahue).

Optik-Kiazmatik-Hipotalamik Gliomlar

Optik yollara ait tiimorler pediyatrik tiimorlerin %3-7’sini olustururlar, eriskinlerde
ise bu oran %2’dir (Wisoff 1992, Hoffman 1982, Hausepian ve ark.). Optik gliomlar
optik sinirin astroglialarindan gelisir. Optik timoérlerin %75’i ilk on yilda, %90’1 da ilk
20 yilda ortaya cikar. Optik sinir gliomlarinin %20-30’unda ve kiazmal gliomlarin ise
%9’unda norofibromatosis vardir. Nérofibromatosisli hastalarin da %15’inde optik
gliom bulunur (Wisoff 1992, Housepian ve ark.). Norofibromatosisli hastalarda optik
gliomlarin optik sinirleri tuttuklari ve kiazmayi etkilemedikleri iddia edilmistir (Stem
ve ark.). Ancak Imes ve Hoyt’un serilerinde, kiazmal gliomlarin %57’sinde
morofibromatosis mevcuttu. Optik gliomlar genellikle diisiik dereceli
astrositomlardir.

Optik yol gliomlarinda degisik siniflamalar yapilmistir. Miller ve ark. kiazmanin
onlindeki tiimorleri anterior tip, kiazma ve gerisindekileri ise posterior tip olarak
siniflamistir. McCoulough ve Epstein ise “T” sistemini kullanmislardir:

T.: Tek tarafli optik sinir tiiméri
T.:  ikitarafl optik sinir tiimérii
Ta:  Optik kiazma timoru

T,: Hipotalamus veya talamus
timoru

Gorme islevini de V, kor ve V, normal gorme olarak siniflamislardir.

Fletcher ve ark BT goriinimiine gore siniflama yapmislardir:



Optik sinir ve kiazmanin tibiiler genislemesi.
Suprasellar timor ve komsu optik sinirde ekspansiyon.
Suprasellar timor ve komsu optik traktusa yayilim.

Pobd-=

Globiiler kiazmatik gliom.

Bliyime sekillerine gore 2 tip belirlenmistir (Sweet ve ark.):

1. Buylime biiylik oranda optik sinirle sinirlidir. Leptomeningeal tutulus
minimaldir veya yoktur. Bu tip bliylime sekli gosteren hastalarda norofibromatosis
yoktur.

2. Yaygin subaraknoid yayilim ve biiylime s6z konusudur. Proliferatif fibroblastik
yanit ve meningotelyal hiicrelerde hiperplazi s6z konusudur. Cogunlukla bu tiir
bluylime norofibromatosisle birliktedir.

Sugita ve Kageyama ise optik gliomlari bebek ve cocuk tipi olarak ikiye
ayirmislardir. Bebek tipi tiimorler biiytktiirler ve hipotalamusu etkilerler. Gorme
yitimi, intrakraniyal hipertansiyon ve hipotalamik fonksiyon bozukluklarina neden
olurlar ve prognozlari kétiidiir. Gocuk tipi optik gliomlar optik sinir, kiazma veya
optik traktusla sinirudir. Diger bir siniflamada ise tiimorler lokalizasyonlarina gére
soyle ayrilmislardir (Johnson ve McCoullogh):

1. Optik sinir
2. Optik sinir ve kiazma
3. Kiazma ve hipotalamus

Optik gliomlar BT veya MRG’de izodens-izointens goriinimdedirler ve kontrast
madde veriliminden sonra boyanirlar (Johnson ve McCoullogh). Bulgu ve belirtiler
tumor lokalizasyonuyla degiskenlik gosterirler. Optik sinir gliomunda proptoz,
gorme kaybl, papilla 6demi veya optik atrofi saptanabilir. Hipotalamik gliomda ise
hipotalamik fonksiyon bozukluklari 6n plandadir.

Optik sinir gliomunda gorme kaybi varsa, goz koresi korunarak tiimoérle birlikte optik
sinir cikarilmalidir (Johnson ve McCoullogh, Wisoff 1992, Housepian ve ark.).
Kiazmatik tiimorlerde biyopsi sonrasi tani kesinlestiginde progresyon varsa
radyoterapi verilmelidir (Johnson ve McCoullogh). Egzofitik kiazmatik-hipotalamik
gliomlarda radikal cerrahi uygulanabilir (Sweet ve ark., Wisoff 1992, Hoffman 1982,
Johnson ve McCoullogh). Optik gliomlarda radyoterapi geleneksel olarak
kullanilmaktadir. Radyoterapinin etkisini kanitlayan kontrollu bir calisma yoktur.
Wong ve ark.nin serisinde, radyoterapi géoren hastalarda niiks orani %45 iken
radyoterapi gormeyenlerde %86 saptanmistir ancak sag kalim siiresinde bir fark
gorilmemistir. Bebeklerde prognoz daha kotiidiir (Kageyama). Radyoterapi
uygulanabilecek yasa gelinceye kadar kemoterapi uygulanabilir (Johnson ve
McCoullogh). Imes ve ark serisinde kiazmal gliomlu hastalarin 44 yila kadar varan



takiplerinde median takip siiresi 20 yil olarak bildirilmistir. Nérofibromatosisli
hastalarda 6liim nedeni cogunlukla optik gliom disi patolojilerdir. Kiazmal
gliomlarda oliim riski en fazla tanidan sonra ilk on yildadir (Rush ve ark.).

Pineal Bolge Tumorleri

Eriskinlerde pineal bolge tiimorleri intrakranial timoélerlerin %0.4-1’i iken
cocuklarda %3-8’ini olustururlar (Edwards ve Baumgartner). Pineal timorlerin
cogunda aqueduct tikanir ve hidrosefali olusur. Bu nedenle intrakraniyal basing
artimi ile ilgili bulgu ve belirtiler ortaya cikar. Bas agrisi, bulanti-kusma, ¢ift gorme,
papilla 6demi, Parinaud sendromu, ataksi goriilebilir (Edwards ve Baumgartner,
Hoffman ve ark. 1994). Parinaud sendromu pineal tiimorlerin en 6nemli bulgusudur,
yukari bakis paralizisi, konverjansin yapilamamsi ve 1sik reaksiyonunun
olmamasidir (Parinaud). Pineal bolge tiimorleri Tablo 5’de gosterilmistir.

Tanida MRG’nin BT’ye ustunligu tartisilmaz (Zimmerman). Tumorin buyuakliaga,
yayilimi, vaskiiler olusumlarla olan komsulugunu géstermesi acisindan MRG
mutlaka yapilmaldir. Hidrosefalinin bulunmadigi durumlarda lomber ponksiyonla
BOS alarak tiimor markerlarinin bakilmasi, tiimoriin dogasi hakkinda bize bilgi
verebilir (Tablo 6)

Tablo 5: Pineal Bolge Tumorleri
Germ hucre kokenli tiimorler
Germinoma
Non-germinoma germ hiicreli timorler
Teratoma
Dermoid
Non-germinoma malign germ hiicreli timorler
Koriokarsinom
Embriyonal karsinom
Endodermal sinis tiimoru
Mikst timorler
Pineal parankim kdkenli timorler
Pineositoma

Pineoblastoma



Miskt pineositoma ve pineoblastoma

Glial stroma veya komsu doku tiimorleri ve digerleri

Gliomlar

Ganglionéroma ve ganglioglioma

Meninjiom (NF1)

Non-neoplastik kistler ve vaskiiler lezyonlar

Araknoid kistler

Vaskiiler lezyonlar

Galen veni anevrizmasi

AVM

Kaverndz malformasyon

Pineal kistler (benign veya ependimal)

Tablo 6: Pineal Timorlerde Timor Marker’lari

Histoloji AFP | HCG PLAF
Germinoma - -[+* +
Malign teratoma +/- +/- +/-
Endodermal sinis + - +/-
tiumoru

Pineositoma - - -
Undiff. Germ hucreli +/- +/- +/-
tumor

Pineositoma/blastoma | - - -
Koriokarsinoma - + +/-
Embriyonal hiicreli + + +/-
tumor

Teratoma - -/ nadiren+ | +/ -




AFP = Alphafetoprotein, HCG = human chorionic
gonadotropin, PLAF = placental alkaline phosphatase.

* HCG ylikseldiginde diizeyin diisiik oldugu ve bunun
germinom icindeki sintrofoblastik hiicrelere bagli oldugu
diasundalir.

Pineal bolge timorlerinde 6zellikle cok sik rastlandigl Japonya’da ilk tedavi
secenegi olarak radyoterapi denenmekte ve cevap alindiginda radyoterapiye devam
edilmektedir (Kageyama ve ark.). Germinomlarda sadece radyoterapi ile uzun stireli
sag kalim elde edilmistir. Olgularin %25’inde 2000-3000 cGy ile germinom tamamen
kaybolur. Ancak histolojik kanit olmasi ve pineal bolge tiimérlerinin %20-36’sinin
benigh olmasi nedeniyle cerrahisiz test radyoterapiye karsi ¢cikilmaktadir (Lapras ve
ark, Hoffman 1987, Schmideck 1996). BOS ta malign hiicrelerin gorilmesi, spinal
veya ekstranoral metastazlarin olmasi, tiimor marker’larinin yiiksek olmasi
durumlarinda ve germinom ile diger malign timorlerde direkt cerrahi girisim
endikasyonu yoktur (Schmideck 1996).

Cerrahi girisim yolu tiimoriin lokalizasyonu, yayilimi ve cerrahin deneyimine gore
degisebilir:

a) transkallozal

b) transventrikller

c) infratentorial-supraserebellar

d) oksipital transtentorial

Stereotaksik biyopsinin pineal bolge tiimoérlerinde yeri olmasina karsin miks
tiimorlerde yaniltici olabilir (Hoffman 1987).

Kraniofarinjiomlar

Hipofizo-faringeal kanalin cok katli yassi hiicrelerinden gelistigini ilk kez Erdheim
one siirmustir (Erdheim). Kraniofarinjiomlar Matson’in serisinde tim intrakranial
timeorlerin %9’unu, Toronto’daki Hospital for Sick Children’da %6’sini kapsarlar
(Hoffman 1982). Cogunlukla cocuklukta goriiliir. Yaklasik yarisi 18 yasindan kiiglik
hastalarda ortaya c¢ikar, 5 yasindan énce goériilmesi nadirdir (Hoffman ve Kestle
1994). Ancak neonatal donemde de bildirilmistir. Kraniofarinjiomlarin ¢ogu kisttiktir
ve solid komponentleri de vardir. %20’si timiyle soliddir. Solid kismi kalsifikasyon
icerebilir. Kist sivis kolesterol kristalleri icerip, sari-yesil renktedir. Benign
histolojiye ragmen ilerleyici norolojik kotiilesme ve 6liime neden olabilirler
(Hoffman ve Kestle1994, Rutka ve ark.).

Patolojik olarak;
a) Adamantinomatoz,

b) Skuamoz papiller ve



c) Mikst tipler tanimlanmistir (Miller). Adamantinomato6z tip daha ¢ok gcocuklarda
gorulirken skuamoz papiller tip te eriskinlerde gorilir. Yerlesimleri %5 pir
intrasellar, %75 intra-ekstrasellar ve %20 suprasellardir (Harwood-Nash).
Suprasellar kraniofarinjiomlar ise 6ne (optik kiazmaya), yukari (ligiincii ventrikiile),
yanlara (temporal fossaya) ve geriye (klivusa) dogru biiylime gésterebilirler
(Hoffman 1982, Rutka ve ark.). Hoffman kraniofarinjiomlari yerlesimleri agisindan
sellar, prekiazmatik ve retrokiazmatik olmak tizere lice ayirmistir (Rutka ve ark.
Hoffman 1994).

Cocuklarda KiBAS semptomlari bas agrisi, bulanti-kusma 6n plandayken
eriskinlerde gorme bozukluklari daha belirgindir (Carmel). Hastalarin %80-90’inda
endokrin bozukluklar vardir. Bliyiime hormonu yetmezligi nedeniyle cocuklar
normalden daha kisa boyludur. Sklar hastalarin %75’inde bliyime hormonu,

%40’ inda LH/FSH, %25’inde ACTH ve %25’inde TSH yetmezligi saptamistir.
Olgularin %15-48’inda hidrosefali mevcuttur (Rutka ve ark., Carmel). Ameliyat
oncesi BT ve MRG yaninda noérooftalmolojik, néroendokrin ve néropsikolojik baki
yapilmali ve biitiin bunlar postop donemde de tekrarlanmalidir. BT kalsikasyonlari
daha iyi gosterir ve olgularin %95’inde saptanabilir. Kist iceriginin yliksek proteinli
olmasi ve serbest methemoglobulin konsantrasyonu hem T1 hem de T2 de
hiperintensiteye neden olur (Harwood-Nash).

Hastalarin %90’inda total rezeksiyon yapilabilecegi bildirilmisse de total rezeksiyon
sonrasi niiks orani %20-30’dur (Hoffman 1994). Degisik cerrahi yaklasimlar
kraniofarinjiom cerrahisinde kullanilmaktedir: subkiazmatik, optiko-karotid, lamina
terminalis, karotisin lateralinden, transfrontal transsfenoidal yaklasimlar gibi.
Ayrica transsfenoidal ve transkallozal yaklasimlarda bazi cerrahlar tatfindan tercih
edilmektedir (Carmel). Sellanin genis olmasi, kistik lezyon ve preop hipopituitarism
olmasi transsfenoidal girisim lehine kabuledilmektedir. Kraniotomiye gére postop
diabetes insipidus insidansi (%30) daha diisliktir (Laws). Radikal rezeksiyon sonrasi
hastalarin %95’inde 2 veya daha fazla hormon replasmani gerekmektedir. Diabetes
insipidus insidansi %79’dur. Deneyimli cerrahlarin sonuglari az deneyimlilere gore
daha iyidir (Sanford 1994). Subtotal rezeksiyon sonrasi radyoterapi ile sadece
cerrahiye gore daha iyi sonuclar bildirilmistir (Carmel). Diger tedavi secenekleri
arasinda kist icine radyoaktif madde yerlestirilmesi, intrakistik bleomisin,
radiosurgery sayilabilir.
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