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Bu başlık altında inceleyeceğimiz tümörler santral sinir sistemine ait olup 
nazal/paranazal bölge ve kafa tabanında prezente olabilen tümörler olan me-
ningiom ve kraniofaringiomu kapsamaktadır ve Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 

baş ve boyun tümörlerin klasifikasyonu göz önüne alınarak hazırlanmıştır. 

Meningiom, 2017 DSÖ baş ve boyun tümörlerin klasifikasyonuna göre nazal ka-
vite, paranazal sinüsler ve kafa tabanı tümörleri kısmının “diğer tümörler” sınıfında yer 
alır. Kraniofaringiom ise nazofarenks tümörleri kısmında “benign ve borderline lez-
yonlar” sınıfında yer alır.1 Her iki tümör de esasında santral sinir sistemi kökenli olma-
sıyla birlikte nazal kavite ve/veya paranazal sinüslere ekstrakraniyal uzanım gösterebilir 
ya da daha nadir olarak direk nazal kavite veya paranazal sinüslerden de kaynaklanabi-
lir.1 Bu nedenle, özellikle beyin cerrahisi ile beraber multidisipliner yaklaşım gerektiren 
bu iki tümör, daha çok kulak burun boğaz hastalıkları perspektifi ile anlatılacaktır. 

 MENİNGİoM 

Meningiomlar, araknoid meningotelyal hücre kökenli olup intrakraniyal ektraaksiyal 
tümör grubu içerisinde yer alırlar. Tüm intrakraniyal tümörlerin yaklaşık 3’te 1’inden so-
rumlu olup en sık görülen santral sinir sistemi primer tümörüdür.2 İnsidansı ileri yaş ve 
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kadınlarda artmakla beraber 100.000’de 8 civarıdır.2,3 Ay-
rıca başka nedenle vefat eden 60 yaş üzeri hastaların otop-
silerinde %3’e kadar olduğu bildirilmiştir.4 Etiyolojisinde 
genetik faktörler (nörofibromatozis tip 2, Gorlin sendromu, 
Cowden sendromu, von-Hippel Lindau sendromu, Gard-
ner sendromu), radyasyon maruziyeti, kafa travması öy-
küsü, hormonal faktörler (progesteron, östrojen ve 
androjen reseptör pozitifliği) suçlanmaktadır.4,5 

Meningiom, 15 alt histopatolojik tipe sahiptir ve 2021 
DSÖ santral sinir sistemi tümörleri kalsifikasyonunda 
hücre tipi, mitotik aktivite, sellülerite, nekroz ve beyin in-
vazyonuna göre üç kategoriye ayrılır: Evre 1 meningiom-
lar, meningotelyal, fibröz (fibroblastik), transizyonel, 
psammomatöz, anjiyomatöz, mikrokistik, sekretuvar, len-
foplazmasitten zengin, metaplastik alt histolojik tiplerden 
oluşur ve tüm meningiomların %90’ını içerir. Atipik me-
nenjiomlar (DSÖ evre 2), berrak hücreli ve koroid varyant-
ları içerirken tüm meningiomların %5-7’sini oluşturur. 
Anaplastik menenjiomlar (DSÖ evre 3), papiller ve rabdoid 
varyantları içerirken tüm meningiomların %3’ünü oluşturur.4 
Ancak son DSÖ klasifikasyonunda, atipik ya da anaplastik 
(DSÖ evre 2 ve 3) meningiom tanımlanırken histopatolojik 
subtipten bağımsız olarak evrelemenin yapılması gerektiği 
vurgulanmaktadır. SMARCE1 (berrak hücre alt tipi), BAP1 
(rabdoid ve papiller alt tipler) ve KLF4/TRAF7 (sekretuvar 
alt tipi) mutasyonları, TERT promotör mutasyonu ve/veya 
CDKN2A/B62’nin homozigot delesyonu (DSÖ evre 3), 
H3K27me3 dahil nükleer ekspresyon kaybı63 (potansiyel 
olarak daha kötü prognoz) gibi meningiomların derecelendi-
rilmesi ve metilom profili oluşturmanın (prognostik alt tip-
leme) da önemi vurgulanmaktadır.4,6  

Sinonazal primer ekstrakraniyal (ektopik veya eks-
trakalvariyal) meningiomları nadirdir ve primer sinonazal 
neoplazmların %0,1’ini, tüm meningiomların %2’sini ve 
tüm primer ekstrakraniyal meningiomların %24’ünü oluş-
turur. Meningiomun nazal kavite ve/veya paranazal sinüs-
lere direk uzanımı daha yaygın görülmekte olup tüm 
meningiom vakalarının yaklaşık %20’sini oluşturmakta-
dır.1 Bu nedenle tedavi kararı öncesinde ekstrakraniyal uza-
nım mı ya da primer nazal kaviteye ait tümör mü olduğunu 
belirlemek önemlidir. Rushing ve ark.nın 146 ekstrakrani-
yal meningiom vakasından oluşan çalışmasında ektrakra-
niyal meningiomlar en sık skalp derisinde (%40) 
görülürken nazal/paranazal alanda %24’ü görülmekte ve 
bu vakaların da %85.7’si DSÖ evre 1 histopatolojiye sahip 
olduğu bildirilmiştir. Ayrıca bu bulguların da diğer me-
ningiom vakaları ile de uyumlu olduğu görülmüştür.7 

Primer ektopik nazal/paranazal ya da intrakraniyal tü-
mörlerin uzanımı dışında kulak burun boğaz hekimlerini 

yakından ilgilendiren meningiomlar; olfaktör yarık, pla-
num sfenoidale, tüberkulum sella, parasellar alan ve ante-
rior klinoid gibi lokasyonlarda bulunabilen anterior kafa 
tabanı meningiomlarıdır ve tüm meningiomların yaklaşık 
%15-20’sinden sorumludur.8  

Semptomatoloji tümörün lokasyonuna, uzandığı yer-
lere ve büyüklüğüne bağlıdır. Primer nazal/paranazal yer-
leşimli küçük boyutlu tümörler nazal obstrüksiyon, 
epistaksis, yüz/baş ağrısı, sinüzit semptomları gibi şika-
yetlere neden olurken daha büyük boyutlu tümörler ile kafa 
tabanı tümörleri görme alan defektleri, diplopi, endokrin 
bozukluklar, tat-koku bozukluğu, kraniyal sinir defektleri, 
kişilik- davranış değişiklikleri, apati, nöbet geçirme gibi şi-
kayetlere neden olabilirler.4,5,8 Bu nedenle ayırıcı tanısı 
semptom çeşitliliği nedeniyle çok geniştir. Ayrıca sempto-
mun başlangıcı ile tanı arası geçen süre 2 hafta ile 240 ay 
gibi geniş bir aralık olmakla beraber ortalama 27 ay olarak 
bildirilmiştir.7 

Preoperatif radyolojik görüntüleme, ideal tedavi yak-
laşımına karar vermek için tümörün yerleşim yeri, sinona-
zal invazyon, lateral uzanım ve nörovasküler yapılara 
uzanımı belirlemek gibi konularda önemli bilgiler sağlar.9 
Bilgisayarlı tomografi (BT), hiperosteozis (tümörün oriji-
nini gösterir) ve kemik destrüksiyonu saptamaya yardım-
cıdır ve ayrıca endoskopik cerrahi için sinonazal anatomik 
kılavuzdur (Resim 1).4,8,10  

Hiperosteozis daha çok benign meningiomu düşün-
dürmekle birlikte tümörün kemik invazyonundan kaynaklı 
olduğu gösterilmiştir.2 Ayrıca, özellikle yaşlı hastalarda 
yavaş tümör progresyonunun göstergesi olan kalsifikas-
yonu saptamada faydalıdır.4,9 Tümörün yayılımı ve menin-
giom için tipik olan dural kuyruk varlığı kontrastlı 
T1-ağırlıklı manyetik rezonans görüntüleme (MRG) de 
daha iyi saptanır (Resim 2). 

Yine MRG uzun dönem takiplerde de radyasyon da 
içermemesi nedeniyle iyi bir tanı aracıdır.2,10 Gözden kaçı-
rılmaması gereken diğer önemli bir durum özellikle sen-
dromik vakalarda meningiomun multiple olabileceğidir ve 
bu nedenle şüphelenildiğinde başka meningiom varlığına 
da bakılmalıdır (Resim 3).  

Ayrıca tümörün vasküler yapılarla ilişkisini tespit 
etmek için BT/MRG anjiyografi ya da balon oklüzyon testi 
de eklenecekse konvensiyonel anjiyografi de yapılabilir.8 
Nazal kavite kitleleri arasında meningiom radyolojik ayı-
rıcı tanısında adenoid kistik karsinom, klorama ve estezio-
nöroblastoma bulunmaktadır.2 

Tedavi cerrahi (gross total rezeksiyon), parsiyel re-
zeksiyon ve radyoterapi/kemoterapi/hormonal terapi/he-
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defe yönelik tedavi seçeneklerinden oluşsa da genel olarak 
özellikle büyük ve semptomatik tümörlerde ilk basamak 
cerrahidir.8,10 Todeschini ve ark. tümörün kranial sinirlere 
göre nerede yerleştiğine göre hangi cerrahi yaklaşımın kul-
lanılacağının tahmin edilebileceğini öne sürmüşlerdir. On-
lara göre, optik, okülomotor, troklear, abdusens ve 
trigeminal sinirlerin medial ve inferiorunda yer alan tümör-
ler, endoskopik endonasal yolla anteromedial yaklaşım için 
daha uygun; transkraniyal yaklaşım için ise bunların latera-
linde veya üstünde yer alan lezyonlar düşünülmesi gerekti-
ğini vurgulamışlardır. Bu sinirlerin düzlemlerini aşan 

tümörler içinse en güvenli strateji endoskopik endonazal ve 
transkraniyal yaklaşımların kombinasyonu olabileceğini öne 
sürmüşlerdir.8 Ottenhausen ve ark. sfenoid sinüs önünde 
%50’den fazla ekstansiyon olup olmamasına, koku duyusu-
nun etkilenip etkilenmemesine, kribriform plaka invazyonu 
olup olmamasına, frontal sinüse uzanıp uzanmamasına ve 
internal karotid arterle olan ilişkisine göre anterior kafa ta-
banı meningiomlarına yaklaşım algoritmi belirlemişlerdir.11 

Anterior kafa tabanı tümörlerinde, tümörün yerleşi-
mine göre transkribriform, transplanum, transtuberküler 
yaklaşım seçilebilir. Hemen hemen tüm vakalarda beyin 
omurilik sıvısı (BOS) kaçağını engellemek için çok katlı 
rekonstrüksiyon ile nasoseptal ya da diğer kurtarıcı flepler 
kullanılmaktadır.8 Bunların dışında her yöntemin avantaj-
dezavantajları da bulunmaktadır. Özellikle olfaktör yarık 
meningiomalarında, transkraniyal yaklaşımda, daha iyi 
vasküler kontrol ile daha fazla koku alma fonksiyonunu 
koruma potansiyeli ile daha düşük postoperatif BOS sızın-
tısı oranlarını mevcutken endoskopik yaklaşımda beynin 
daha az manipülasyonu, erken tümör devaskülarizasyonu 
ve kafa tabanı ve duranın maksimum rezeksiyonunu gibi 
avantajları mevcuttur.9,11 Ancak bu avantaj ve dezavantaj-
lar hangi yaklaşımın uygulanması konusunda kesin belir-
leyici olmadığı unutulmamalıdır. Endoskopik cerrahinin 
yalnızca seçilmiş vakalar için uygulanabileceği ve vakala-
rın türüne göre endoskopik ve açık cerrahinin kombine ola-
rak multidisipliner yaklaşım ile uygulanması gerektiği de 
akıldan çıkarılmamalıdır. Endoskopik olarak başlanıp 
tümör kapsülü çıkarılamayan vakalarda olası beyin öde-
mini engellemek için eş seans açık cerrahi de gerekebilir. 
Bu nedenle açık ve endoskopik teknik birbirlerini tamam-
layıcı özelliğe sahiptir. Üzerinde durulması gereken diğer 

RESİM 2: T1-ağırlıklı kontrastlı koronal, aksiyal ve sagital kesit MR’da meningiom için tipik olan BoS yarık bulgusu (dural tail- beyaz ok).

RESİM 1: Koronal kesit BT görüntüsünde; kribriform plakada, etmoid sellüler ha-
valanmasını bozan, ekspansil ve buzlu cam görünümünde kemikte hiperosteozise 
(beyaz oklar) neden olan olfaktör meningiom.



bir konu da meningiomlar vaskülarize tümörler oldukları 
için preoperatif embolizasyon da seçilmiş vakalar için em-
bolizasyona bağlı hemorajik ve iskemik komplikasyonlar 
da göz önüne alınarak düşünebilir.12 Cerrahi esnasında ka-
namayı azaltabilecek diğer bir faktör de anterior etmoid ar-
terin ligasyonudur. 

Gross total rezeksiyon, parsiyel rezeksiyona göre ev-
reden bağımsız olarak daha iyi lokal kontrol ve progres-
yonsuz sağkalım sağladığı gösterilmiştir.13 Ancak kritik 
nörovasküler yapılara yakınlık, cerrahiye uygun olmayan 
ya da kabul etmeyen hastalar için de eksternal beam rad-
yoterapi (daha çok DSÖ evre 3 tümörler için) ve stereo-
taksik cerrahi (küçük DSÖ evre 1-2 tümörler için) iyi bir 
seçenektir. Ayrıca sterotaksik cerrahinin büyük tümörlerde 
ya da aksine asemptomatik vakalarda da tatmin edici so-
nuçlar sağladığı gösterilmiştir.14,15 Bununla beraber, hor-
mon reseptör inhibitörleri, konvensiyonel kemoterapi, 
hedefe yönelik tedavi (anti-VEGF: bevacizumab, anti-
PDGF: imatinib, anti-multireseptör tirozin kinaz: vatala-
nib gibi) ve somatostatin analogları gibi ek tedavi 
seçenekleri de bulunmaktadır. Ayrıca faz çalışmaları 
devam eden bir çok hedefe yönelik ajan da mevcuttur.4,13 

Şüphesiz ki meningiom başta olmak üzere anterior 
kafa tabanı tümör cerrahisinde endoskopik endonazal yak-
laşımdaki cerrahi başarının en önemli nedenlerinden biri 

uygun vaka seçimi diğeri de tecrübeli cerrahtır.9 Bununla 
beraber gelişen teknoloji ile birlikte nöronavigasyon sis-
temlerinin de kullanılmaya başlanması ile gross total re-
zeksiyon oranları artmış ve buna paralel olarak da nüks 
oranlarında azaldığı gösterilmiştir.16 Ekstrakraniyal me-
ningiomlarda 5 ve 10 yıllık genel sağ kalım %90 üzerin-
dedir.7 Ayrıca Zamanipoor Najafabadi ve ark.nın son 20 
yılı baz alarak yaptıkları meta-analizde 2004-2010 yılları 
arası BOS rinore oranı %16 iken, 2016-2020 yılları arası 
%4’e düştüğü ve bunun en önemli nedeni arasında vaskü-
larize fleplerin kullanımı olduğu vurgulanmıştır.17 

Kafa tabanı meningiomları ile kafa tabanı olmayanlar 
arası farklılıklar da literatürde merak konusu olmuştur. 
Cornelius ve ark.nın 1663 hasta ile yaptıkları çalışmaya 
göre kafa tabanı meningiomlarının kafa tabanı olmayan-
lara göre daha yüksek DSÖ evresi (p=0.0027) ve daha yük-
sek Ki67 indeksi (p=0.0024) içerdiğini göstermektedir.18 
Meiling ve ark.nın kafa tabanı meningiomlarında kafa ta-
banı olmayanlara kıyasla daha yüksek histolojik evre 
(%4.5’e karşı %9.5; p<0.001), 5, 10 ve 15 yıllık daha kısa 
tekrar tedavisiz (retreatment free) sağkalım (sırasıyla %80 e 
karşı %90, %70’e karşı %82, %62’ye karşı %74; p<0.0001) 
olduğunu saptamışlar ancak genel sağkalım açısından fark 
bulamamışlardır.3 Ayrıca, tümör lokasyonu ile histopatolo-
jik fark olmadığını savunan yazarlar da mevcuttur.7,18,19 

Meningiom hastaları, kulak burun boğaz hekimlerine 
direk olarak başvurabilecek hasta grubundan olup tedaviye 
rağmen düzelmeyen sinüzit, baş ağrısı, nazal obstrüksiyon 
gibi semptomları olan hastalar mutlaka nazal endoskopi ve 
gerekirse de görüntüleme yöntemleri ile değerlendirilme-
lidir. Meningiom tanı ve tedavisinde mutlaka multidisipli-
ner yaklaşım gerekmektedir. 

 KRANİofARİNGİoM 
Kraniofaringioma (KF), kraniofaringeal kanal (Rathke 
poşu) artıklarından köken alan (adamantinomatöz tip) ya 
da stomadeumun bukkal mukoza oluşumuna katkıda bulu-
nan parçasının squamöz epitel kalıntılarının metaplazisin-
den (papiller tip) kaynaklanan, santral sinir sisteminin 
yavaş büyüyen benign tümörüdür.20 KF, ilk olarak 1857’yı-
lında Zenker tarafından tanımlansa da, KF terimi 1932’yı-
lında Cushing tarafından kullanılmıştır.20 Rathke poşu 
tümörü, kraniofaringeal kanal tümörü, adamantinoma, di-
sodontojenik epitelyal tümör gibi isimler de eşanlamlı ola-
rak kullanılmakla beraber KF en bilinenidir.20 

KF, tüm intrakraniyal tümörlerin %1,2-5’ini oluşturur 
ve her yıl her 1 milyonda 2 civarı yeni tanı konulmakta-
dır.20-22 KF çocuklardaki en sık görülen suprasellar ve non-
glial intrakraniyal tümörü olup çocukluk çağındaki tüm 
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RESİM 3: T1-ağırlıklı kontrastlı koronal MR olfaktör yarık ve vertekste meningiomu. 
oklar dural kuyruğu göstermektedir.
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intrakraniyal tümörlerin %5-11’inden sorumludur ve ay-
rıca tüm KF vakalarının %30-50’si çocukluk ya da adöle-
san dönemde tanı alır.21-23 5-14 yaşlarda ilk piki, 50-74 
yaşlarda ikinci piki olmak üzere bimodal yaş dağılımı gös-
terir.20,23 İkinci pik yaşını 45-60 olarak bildiren yayınlar da 
mevcut olmakla birlikte histopatolojik subtipe göre de fark-
lılık göstermektedir.21,24 

Rathke poşu epitelyal artıkları, nazofarenksten tuber 
cinereuma kadar herhangi bir yerde olabileceğinden KF 
sfenoid kemik içinde, sellar ya da suprasellar alanda ortaya 
çıkabilir.21,23 Bununla beraber yaklaşık %50 kadarı üçüncü 
ventrikül tabanından köken alır ve ventrikule doğru geniş-
leme gösterir.21  

Primer ektopik KF çok nadirdir ve günümüze kadar 
otuz vaka bildirilmiştir.25,26  En sık serebellopontin kö-
şede (%41.3) olmak üzere temporal lob, frontotemporal 
lob, nazofarenks, orbita, etmoid sinüsler, dördüncü ven-
trikül, epifiz, corpus callosum, klivus gibi alanlarda ol-
duğu literatürde bildirilmiştir.25,27 Primer ektopik KF’nin 
patogenezi henüz bilinmemekle beraber literatürdeki va-
kaların %14’üne Gardner sendromu (Bu sendrom, ailesel 
adenomatöz polipozisin bir alt tipidir ve çok sayıda gas-
trointestinal polip, yumuşak doku tümörleri, osteomlar 
(özellikle kafatasında) ve epidermoid/dermoid kistlere 
neden olur) eşlik etmektedir.25,27 Opere KF vakalarından 
sonra oluşan ektopik yerlerdeki nükslerde ise tümör ekimi 
suçlanmıştır.21 

KF, adamantinomatöz (AKF) ve papiller (PKF) tip 
olmak üzere iki ana histolojik subtipe sahiptir.1,20,21,23 
AKF, tüm vakaların yaklaşık %90’ından sorumludur.25 
Bu iki tip birçok bakımdan birbirinden farklılıklar göste-
rir (Tablo 1). 

AKF tüm yaş gruplarında görülebilirken, PKF daha 
çok erişkinlerle sınırlıdır. AKF, WNT sinyal yolunda akti-
vasyona yol açan ve β-catenin stabilitesini sağlayan 
CTNNB1 geninde somatik mutasyonlar içerirken PKF, 
MAPK sinyal yolunda aktivasyona yol açan BRAFV600E 
geninde mutasyon gösterir.13,25,28,29 

KF’da hastalığın başlamasıyla semptomatik hale gel-
mesi arasında çoğunlukla yıllar bulunur.20,21 KF’un insi-
dental olarak saptanması nadir olup vakaların yaklaşık 
%2’sindedir.30 KF’e bağlı semptomlar endokrin (%52-87), 
vizüel (%62-84), kognitif ya da kitle etkisine bağlı olabi-
lir.31,32 Büyüme hormonu eksikliği (%86), FSH/LH eksik-
liği (%74), hipotiroidi (%42-48), diyabetes insipidus 
(%17-38,5), impotans (%28-42), menstrüel bozukluklar 
(%57), obezite ya da hiperfaji (%13-15) görülebilen en-
dokrin bozukluklardan bazılarıdır. Kitle etkisine ya da hid-
rosefaliye bağlı baş ağrısı (%56-68), kusma (%26) 
görülebilir.32 Bitemporal hemianopsi klasik vizüel semp-
tomu olsa da skotom, hemianopi, papil ödemine bağlı optik 
atrofi de görülebilir. Ayrıca, çocuklarda okul performan-
sında azalma, nöbet geçirme ya da kistin subaraknoid ara-
lığa rütürüne bağlı kimyasal menenjit de görülebilir. 
Duygusal labilite ile apati erişkinlerde görülebilen diğer 
semptomlar arasındadır.20,23 

Laboratuvar incelemesi, serum elektrolitleri, serum 
ve idrar osmolalitesi, büyüme hormanu, IGF-1, TSH, ser-
best tiroksin, kortizol, FSH, LH, testesteron/östradiol ve 
prolaktin hormonlarının ölçümünü içerir.20,23,32 Eğer diya-
betes insipitus gibi endokrin bozukluk saptanırsa da cer-
rahi öncesi düzeltilmesi önerilmektedir.20 Laboratuvar 
dışında vizüel alan değerlendirmesi, vizuel uyarılmış po-
tansiyeller, göz dibi muayenesi gibi oftalmolojik incele-
meler de mutlaka yapılmalıdır. 

KF’nin radyolojik bulguları da histolojik tiplere ve 
yaşa göre değişmektedir. Bilgisayarlı tomografide (BT) ço-
cukluk çağı KF’larının %90’ı kalsifikasyon gösterirken 
erişkinlerde bu oran (farklı histolojik tip olmasının da et-
kisiyle) %70’e düşmektedir. AKF, solid kısmı sellada ve 
kistik kısmı daha yukarıda olmak üzere mikst bir yapıya 
sahipken PKF daha çok solid ve daha az kalsifikasyon 
özelliği gösterir (Resim 4).23,33 BT üçüncü ventrikül, optik 
kiazm ile tümör ilişkisini değerlendirme ile hidrosefali var-
lığını tespit etmede faydalıdır.23 Ayrıca, kontrastlı BT’nin 
kontrastsıza göre tümörü ayırt etmede daha efektif olduğu 

Adamantinomatöz tip Papiller Tip 
Köken Rathke poşu emriyonik kalıntıları Stomadeum kalıntılarının metaplazisi 
Yaş Bimodal (5-15 ve 45-60) 40-55 
Genetik mutasyon CTNN1 BRAfV600E  
MR özelliği Genellikle kistik, kalsifikasyon var Genellikle solid, kalsifikasyon yok 
Patolojik özelliği Stellat retikulum, ıslak keratin ve Non-keratinize skuamöz epitel ile  

bazal palizatlar oluşturan ayırt edici epitel döşeli fibrovasküler çekirdekler

TABLO 1:  Adamantinomatöz ve papiller tip Kf’ların klinik ve histopatolojik farklılıkları.
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RESİM 4: Pediatrik hastada üçüncü ventrikül tabanına uzanan ve optik kiazmayı basılayan sağ lateralde solid komponenti ve olan ağırlıklı olarak kistik kitle lezyonun ko-
ronal kesit BT ve T1-ağırlıklı kontrastlı MR görüntüleri. (oklar kalsifikasyon ve solid komponenti göstermektedir).

gösterilmiştir.33 Tümör, MR’da T1 ağırlıklı incelemelerde 
kist sıvısının yüksek protein içeriğine bağlı olarak ge-
nelde hiperintens olmak üzere değişken özellik gösterir 
(Resim 4). 

Hiperintens özellik yine kist sıvısındaki yağ, koleste-
rol, hemoraji ve hafif kalsifikasyon olan vakalardan da kay-
naklanıyor olabilir. MR özellikle küçük boyutlu tümörlerde 
tümörün solid-kistik heterojen yapısı MR’da BT’ye göre 
daha belirgindir (Resim 5). T2-ağırlıklı MR incelemesinde 

(FLAIR sekanslar dahil) solid kısım yine heterojenken kis-
tik kısım hiperintenstir.33 

Vile ve ark. tarafından KF’un MR görüntülerinde 
üçüncü ventrikül tabanında defekt oluşturup oluşturma-
masına göre yapılan evrelemede evre 0 üçüncü ventrikül 
tabanına teması olmayan KF’ı tanımlar. Evre 1’de hipota-
lamus mamiller cisimlerin anteriorunda tümörle kontakt 
halinde ya da basıya maruz kalır. Evre 2’de ise hipotala-
musun mamiller cisimler ya da onların dorsalinden başla-

RESİM 5: T1-ağırlıklı yağ baskılı kontrastlı aksiyal kesit MR (sol) ve BT (sağ) görüntüleri: MR’da suprasellar yerleşimli, üçüncü ventrikül tabanına uzanan ve etrafı perife-
rik kontrastlanan, solid komponent (ok) ayırt edilebilen kitle lezyon görülürken BT’de yalnızca kistik kitle lezyon seçilmektedir.



yarak dislokasyonu, destrüksiyonu ya da kompresyonunu 
tanımlar.34  

Yaşargil ve ark.nın parasellar tümörlerin sella, diyaf-
ram, optik kiazm ve ventriküllerle ilişkisini gösteren bir 
evreleme sistemi de mevcuttur (Tablo 2).35 Bu evreleme 
sistemleri, hastalığın semptomatolojisi, prognozu, cerrahi 
başarısı, komplikasyon oranları ile yakından ilişkilidir. 

KF ayrıcı tanısında Rathke kleft kisti, araknoid kist gibi 
konjenital anomaliler; hipofiz adenomu, menenjioma, tümör 
metastazı, gliom, hamartom, teratom gibi tümöral lezyon-
lar; eozinofilik granülom, lenfosittik hipofizit, sarkoidoz, si-
filiz, tüberküloz gibi inflamatuvar ya da enfeksiyoz durumlar 
ile internal karotis ya da anterior komminikan arter anevriz-
ması ile arterovenöz malformasyonlar yer alır.20,32  

Uzun dönem morbiditesi en az olan tedavi KF’un en iyi 
tedavisi olarak kabul edilmektedir.36 Seçenekler arasında cer-
rahi, radyoterapi (RT), ve daha sık olarak cerrahi ve radyote-
rapi kombinasyonu bulunmaktadır. Cerrahi ve RT 
kombinasyonu lokal nüks yaygın olsa da %80-90 civarında 
genel sağ kalım sağlar.13,32 Tümörün gross total rezeksiyonu 
vakaların %18-84’ünde bildirilmiş olup daha çok evre 0 ve 
bazı evre 1 KF’da mümkün olurken bazı yazarlar bunu en iyi 
tedavi seçeneği olarak görmektedir.20,32 Ancak bu vakalarda 
bile yaklaşık %10 civarı nüks oranları bildirilmiştir.21 Reviz-
yon vakalarda nüks ve postoperatif morbidite daha da art-
maktadır. Ayrıca nüksü belirleyen önemli etkenlerden biri de 
tümör kapsülünün tam rezeke edilip edilemediğidir. Nöro-
vasküler yapılar üzerinde tümör kapsülü bulunması duru-
munda fatal kanama ya da körlük gibi komplikasyonlardan 
kaçınmak için kapsülü bırakıp yukarıda anlatılan diğer tedavi 
seçenekleri mortalite ve morbiditeyi azaltabilir. 

Yaşargil evreleme sistemine göre tümörün hangi lo-
kasyonda olduğu hangi cerrahi yaklaşımın kullanılacağı ko-
nusunda yol göstericidir. Tamamen intrasellar KF en iyi 
endoskopik endonasal transsfenoideal yöntemle tedavi edi-
lebilirken daha yüksek evreli tümörler için kraniyal yaklaşım 

gerekebilir.25 KF tedavisinde endoskopik endonazal yakla-
şım gelişen teknoloji ve nöronavigasyon sistemlerinin de et-
kisiyle sağladığı direkt ve net görüş sayesinde 
pre/trans/retroinfindibular, pre/retrokiazmatik vakalarda yük-
sek oranda (>%90) gross total rezeksiyon imkanı sağlamakta 
ve morbidite ve mortalite artışına da neden olmamaktadır.37 
Madsen ve ark.nın pediatrik hasta grubu üzerinde yaptığı ve 
endoskopik ile açık cerrahi karşılaştırdığı çalışmasında gross 
total rezeksiyon oranı endoskopik grupta daha fazla iken 
(%85,7 vs %53.3), postoperatif kilo alımı, postoperatif is-
kemi volümü, rekürrens (%40 vs %14,2) ve adjuvan RT ge-
reksinimi (%20 vs %10,7) açık cerrahi grubunda daha fazla 
olduğu saptanmıştır.38 Bu sonuçlar, uygun vakalarda, endos-
kopik endonazal yaklaşımın güvenirliğini kanıtlamaktadır. 

Parsiyel rezeksiyon ile beraber eksternal beam RT 
evre 1 ve 2 tümörlerde hipotalamik invazyona bağlı posto-
peratif morbiditeyi (özellikle hipotalamik obezite) engel-
lemek için tercih edilmektedir.20 Rezidüel tümörler genelde 
eksternal beam RT ile tedavi edilse de stereotaksik radio-
cerrahi (gamma-knife) ya da proton beam RT de kullanıl-
maktadır.23,32,39 Ancak RT (eksternal beam ya da 
intrakaviter) nüksü azalttığı gösterilse de doz bağımlı ola-
rak endokrinopatiler, optik sinir hasarı, kognitif bozukluk-
lar ya da RT bağlı vasküler lezyonlara neden olabilir.23,25 

KF tedavisinde intrakistik tedaviler (bleomisin, inter-
feron-alfa ile özellikle pür kistik olanlarda) ve hedefe yöne-
lik tedavi seçenekleri de mevcuttur.13,20,21,23,32 CTNNB1 ve 
BRAF mutasyon varlığı her ne kadar nüks oranlarında artış 
ile ilişkilendirilse de PKF’de BRAF inhibitörleri (vemurafe-
nib, dabrafenib) ve MEK inhibitörü (trametinib) tedavileri 
denenmekte olup sadece nüks vakalara değil neoadjuvan te-
davi olarak da morbiditeyi düşürmek için kullanılmaya ça-
lışılmaktadır. Ayrıca AKF’de de CTNNB1/β-catenin yolağı 
inhibitörleri kullanımı için çalışmalar devam etmektedir.13 

KF tedavi sonrası, hastadan hastaya değişebilmekle 
birlikte, tümörün eksizyon derecesine, rezidü tümör varlı-
ğına ve hastanın klinik durumuna bağlı olarak her 6-12 
ayda bir MR ile takip edilmelidir. Görme sorunu olan has-
talarda tedaviden üç ay sonra ve sonrasında yıllık olarak 
görme alanı değerlendirmeleri yapılmalıdır. Altı ayda bir 
hipofiz hormon değerlendirmeleri ve uygun replasman te-
davisi ile dikkatle izlenmelidir. Hastalar özellikle hipota-
lamik obezite ve buna bağlı gelişebilecek komplikasyonlar 
açısından değerlendirilmeli, uygun medikal ya da cerrahi 
girişimler uygulanmalıdır. Tümörle ilgili bilişsel veya nö-
ropsikolojik sorunları olan hastalarda bilişsel testler yar-
dımcı olabilir ve periyodik olarak tekrarlanmalıdır.20,23 
Kısacası, KF hastasının tedavi ve takibinde multidisipliner 
yaklaşım ciddi önem arz etmektedir.
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Evre Tümör Lokasyonu 
1 İntrasellar ve infradiyafragmatik 
2 İntrasellar ve suprasellar + infradiyafragmatik ve 

supradiyafagmatik 
3 Supradiyafragmatik, parakiazmatik ve ekstraventriküler 
4 İntraventriküler ve ekstraventriküler 
5 Paraventriküler (Üçüncü ventrükül) 
6 Tamamen intraventriküler

TABLO 2:  Yaşargil’in parasellar lokasyonlu tümörler için 
evreleme sistemi.
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