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Santral Sinir Sistemi Benign Tiuimorleri
(Meningiom, Kraniofaringiom)

Benign Tumors of the Central Nervous System
(Meningioma, Craniopharyngioma)

OZET Meningiom, araknoid meningotelyal hiicrelerden koken alan; kraniofaringioma ise kraniofaringeal
kanal (Rathke posu) artiklarindan kdken alan genellikle benign karakterli santral sinir sistemi tiimorleridir.
Her iki timor nazal kavite ve/veya paranazal sinislere ekstrakranial ekstansiyon gosterebilir ya da daha
nadir olarak direk nazal kavite veya paranazal siniislerden de kaynaklanabilir. Bu tiimérler benign karak-
terli olsalar da niiks etme potansiyeli olan ve lokalizasyon ile boyutuna gére de tedavi dncesi ya da sonrast
ciddi morbiditelere neden olabilen tiimorlerdir. Hem beyin cerrahisi hem kulak burun bogaz hastaliklari-
nin alanina giren bu tiimorlerin tan1 ve tedavi siirecinde multidisipliner yaklasim gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Meningiom; kraniofaringiom; nazal kavite; 6n kafa ¢ukuru

ABSTRACT Meningiomas and craniopharyngiomas that are generally benign tumors of the central ner-
vous system originate from arachnoid meningothelial cells and craniopharyngeal duct (Rathke's pouch)
remnants, respectively. Both tumors may extend extracranially to the nasal cavity and/or paranasal si-
nuses, or more rarely, may arise directly from the nasal cavity or paranasal sinuses. Although they are
benign tumors, they have the potential to recur and may cause serious morbidity before and/or after treat-
ment depending on the localization and size of the tumor. A multidisciplinary approach is required in the
diagnosis and treatment process of these tumors, which concern both neurosurgery and otolaryngology.

Keywords: Meningioma; craniopharyngioma; nasal cavity; anterior kranial fossa

u baslik altinda inceleyecegimiz tiimorler santral sinir sistemine ait olup

nazal/paranazal bolge ve kafa tabaninda prezente olabilen timdrler olan me-

ningiom ve kraniofaringiomu kapsamaktadir ve Diinya Saghk Orgiitii (DSO)
bas ve boyun tiimorlerin klasifikasyonu goz oniine alinarak hazirlanmistir.

Meningiom, 2017 DSO bas ve boyun tiimérlerin klasifikasyonuna gore nazal ka-
vite, paranazal siniisler ve kafa tabani tiimorleri kisminin “diger timérler” sinifinda yer
alir. Kraniofaringiom ise nazofarenks tiimorleri kisminda “benign ve borderline lez-
yonlar” sinifinda yer alir.! Her iki tiimér de esasinda santral sinir sistemi kékenli olma-
styla birlikte nazal kavite ve/veya paranazal siniislere ekstrakraniyal uzanim gosterebilir
ya da daha nadir olarak direk nazal kavite veya paranazal siniislerden de kaynaklanabi-
lir.! Bu nedenle, 6zellikle beyin cerrahisi ile beraber multidisipliner yaklagim gerektiren
bu iki tiimor, daha ¢ok kulak burun bogaz hastaliklari perspektifi ile anlatilacaktir.

I MENINGIOM

Meningiomlar, araknoid meningotelyal hiicre kokenli olup intrakraniyal ektraaksiyal
tiimor grubu igerisinde yer alirlar. Tiim intrakraniyal tiimorlerin yaklasik 3°te 1’inden so-
rumlu olup en sik goriilen santral sinir sistemi primer tiimériidiir.2 Insidansi ileri yas ve
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kadinlarda artmakla beraber 100.000’de 8 civaridir.>* Ay-
rica bagka nedenle vefat eden 60 yas {izeri hastalarin otop-
silerinde %3’e kadar oldugu bildirilmistir.* Etiyolojisinde
genetik faktorler (ndrofibromatozis tip 2, Gorlin sendromu,
Cowden sendromu, von-Hippel Lindau sendromu, Gard-
ner sendromu), radyasyon maruziyeti, kafa travmasi dy-
kiisti, hormonal faktorler (progesteron, Ostrojen ve
androjen reseptor pozitifligi) suglanmaktadir.*>

Meningiom, 15 alt histopatolojik tipe sahiptir ve 2021
DSO santral sinir sistemi tiimérleri kalsifikasyonunda
hiicre tipi, mitotik aktivite, selliilerite, nekroz ve beyin in-
vazyonuna gore li¢ kategoriye ayrilir: Evre 1 meningiom-
lar, meningotelyal, fibroz (fibroblastik), transizyonel,
psammomatdz, anjiyomatdz, mikrokistik, sekretuvar, len-
foplazmasitten zengin, metaplastik alt histolojik tiplerden
olusur ve tim meningiomlarin %90’1n1 igerir. Atipik me-
nenjiomlar (DSO evre 2), berrak hiicreli ve koroid varyant-
lart igerirken tim meningiomlarin %35-7’sini olusturur.
Anaplastik menenjiomlar (DSO evre 3), papiller ve rabdoid
varyantlari igerirken tim meningiomlarmn %3’{inii olusturur.*
Ancak son DSO klasifikasyonunda, atipik ya da anaplastik
(DSO evre 2 ve 3) meningiom tanimlamirken histopatolojik
subtipten bagimsiz olarak evrelemenin yapilmasi gerektigi
vurgulanmaktadir. SMARCEL (berrak hiicre alt tipi), BAP1
(rabdoid ve papiller alt tipler) ve KLF4/TRAF7 (sekretuvar
alt tipi) mutasyonlari, TERT promotdr mutasyonu ve/veya
CDKN2A/B62’nin homozigot delesyonu (DSO evre 3),
H3K27me3 dahil niikleer ekspresyon kaybi63 (potansiyel
olarak daha kétii prognoz) gibi meningiomlarin derecelendi-
rilmesi ve metilom profili olusturmanin (prognostik alt tip-
leme) da 6nemi vurgulanmaktadir.*¢

Sinonazal primer ekstrakraniyal (ektopik veya eks-
trakalvariyal) meningiomlari nadirdir ve primer sinonazal
neoplazmlarin %0,1’ini, tim meningiomlarin %2’sini ve
tiim primer ekstrakraniyal meningiomlarin %24 tinii olus-
turur. Meningiomun nazal kavite ve/veya paranazal siniis-
lere direk uzanimi daha yaygin goriilmekte olup tim
meningiom vakalarinin yaklasik %20’sini olusturmakta-
dir.! Bu nedenle tedavi karar1 6ncesinde ekstrakraniyal uza-
nim m1 ya da primer nazal kaviteye ait tiimoér mii oldugunu
belirlemek 6nemlidir. Rushing ve ark.nin 146 ekstrakrani-
yal meningiom vakasindan olugan ¢alismasinda ektrakra-
niyal meningiomlar en sik skalp derisinde (%40)
goriiliirken nazal/paranazal alanda %24°0 goriilmekte ve
bu vakalarin da %85.7°si DSO evre 1 histopatolojiye sahip
oldugu bildirilmistir. Ayrica bu bulgularin da diger me-
ningiom vakalar1 ile de uyumlu oldugu goriilmiistiir.”

Primer ektopik nazal/paranazal ya da intrakraniyal tii-
morlerin uzanimi diginda kulak burun bogaz hekimlerini
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yakindan ilgilendiren meningiomlar; olfaktdr yarik, pla-
num sfenoidale, tiiberkulum sella, parasellar alan ve ante-
rior klinoid gibi lokasyonlarda bulunabilen anterior kafa
taban1 meningiomlaridir ve tim meningiomlarin yaklagik
%15-20’sinden sorumludur.®

Semptomatoloji tiimoriin lokasyonuna, uzandigi yer-
lere ve biiyiikliigline baghdir. Primer nazal/paranazal yer-
lesimli kiiciik boyutlu tiimdrler nazal obstriiksiyon,
epistaksis, yiiz/bas agrisi, siniizit semptomlar1 gibi sika-
yetlere neden olurken daha biiyiik boyutlu timérler ile kafa
tabani tiimorleri géorme alan defektleri, diplopi, endokrin
bozukluklar, tat-koku bozuklugu, kraniyal sinir defektleri,
kisilik- davranis degisiklikleri, apati, nobet gegirme gibi si-
kayetlere neden olabilirler.**® Bu nedenle ayirici tanisi
semptom c¢esitliligi nedeniyle ¢ok genistir. Ayrica sempto-
mun baglangici ile tani arasi gegen siire 2 hafta ile 240 ay
¢ibi genis bir aralik olmakla beraber ortalama 27 ay olarak
bildirilmistir.”

Preoperatif radyolojik goriintiileme, ideal tedavi yak-
lasimina karar vermek i¢in tiimoriin yerlesim yeri, sinona-
zal invazyon, lateral uzanim ve norovaskiiler yapilara
uzanimt belirlemek gibi konularda 6nemli bilgiler saglar.’
Bilgisayarli tomografi (BT), hiperosteozis (tiimoriin oriji-
nini gosterir) ve kemik destriikksiyonu saptamaya yardim-
cidir ve ayrica endoskopik cerrahi i¢in sinonazal anatomik
kilavuzdur (Resim 1).4810

Hiperosteozis daha ¢ok benign meningiomu diisiin-
diirmekle birlikte tiimoriin kemik invazyonundan kaynakli
oldugu gosterilmistir.> Ayrica, 6zellikle yasli hastalarda
yavag tiimdr progresyonunun gostergesi olan kalsifikas-
yonu saptamada faydalidir.** Timériin yayilimi ve menin-
giom icin tipik olan dural kuyruk varligi kontrasth
T1-agirlikli manyetik rezonans goriintileme (MRG) de
daha iyi saptanir (Resim 2).

Yine MRG uzun donem takiplerde de radyasyon da
icermemesi nedeniyle iyi bir tan1 aracidir.>'° Gézden kagi-
rilmamasi gereken diger 6nemli bir durum 6zellikle sen-
dromik vakalarda meningiomun multiple olabilecegidir ve
bu nedenle siiphelenildiginde baska meningiom varligina
da bakilmalidir (Resim 3).

Ayrica tiimoriin vaskiiler yapilarla iligkisini tespit
etmek i¢in BT/MRG anjiyografi ya da balon okliizyon testi
de eklenecekse konvensiyonel anjiyografi de yapilabilir.®
Nazal kavite kitleleri arasinda meningiom radyolojik ayi-
rici tanisinda adenoid kistik karsinom, klorama ve estezio-
noéroblastoma bulunmaktadir.

Tedavi cerrahi (gross total rezeksiyon), parsiyel re-
zeksiyon ve radyoterapi/kemoterapi/hormonal terapi/he-
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RESIM 1: Koronal kesit BT goriintlsiinde; kribriform plakada, etmoid selliler ha-
valanmasini bozan, ekspansil ve buzlu cam gériinimiinde kemikte hiperosteozise
(beyaz oklar) neden olan olfaktdr meningiom.

defe yonelik tedavi segeneklerinden olussa da genel olarak
ozellikle biyilik ve semptomatik tiimdrlerde ilk basamak
cerrahidir.®!° Todeschini ve ark. tiimériin kranial sinirlere
gore nerede yerlestigine gore hangi cerrahi yaklagimi kul-
lanilacaginim tahmin edilebilecegini 6ne siirmiislerdir. On-
lara gore, optik, okiilomotor, troklear, abdusens ve
trigeminal sinirlerin medial ve inferiorunda yer alan timor-
ler, endoskopik endonasal yolla anteromedial yaklagim i¢in
daha uygun; transkraniyal yaklagim i¢in ise bunlarin latera-
linde veya iistiinde yer alan lezyonlar diisiiniilmesi gerekti-
gini vurgulamiglardir. Bu sinirlerin diizlemlerini asan

tlimorler i¢inse en giivenli strateji endoskopik endonazal ve
transkraniyal yaklasimlarin kombinasyonu olabilecegini 6ne
stirmiislerdir.® Ottenhausen ve ark. sfenoid siniis oniinde
%50’den fazla ekstansiyon olup olmamasina, koku duyusu-
nun etkilenip etkilenmemesine, kribriform plaka invazyonu
olup olmamasina, frontal siniise uzanip uzanmamasina ve
internal karotid arterle olan iliskisine gore anterior kafa ta-
bani meningiomlarina yaklasim algoritmi belirlemislerdir. !

Anterior kafa tabani tiimorlerinde, timdriin yerlesi-
mine gore transkribriform, transplanum, transtuberkiiler
yaklasim segilebilir. Hemen hemen tiim vakalarda beyin
omurilik sivisi (BOS) kacagini engellemek icin ¢ok kath
rekonstriiksiyon ile nasoseptal ya da diger kurtarici flepler
kullanilmaktadir.® Bunlarin disinda her yontemin avantaj-
dezavantajlar1 da bulunmaktadir. Ozellikle olfaktdr yarik
meningiomalarinda, transkraniyal yaklasimda, daha iyi
vaskiiler kontrol ile daha fazla koku alma fonksiyonunu
koruma potansiyeli ile daha diislik postoperatif BOS sizin-
tis1 oranlarin1 mevcutken endoskopik yaklagimda beynin
daha az manipiilasyonu, erken tiimor devaskiilarizasyonu
ve kafa tabani ve duranin maksimum rezeksiyonunu gibi
avantajlari mevcuttur.>!! Ancak bu avantaj ve dezavantaj-
lar hangi yaklagimin uygulanmasi konusunda kesin belir-
leyici olmadigi unutulmamalidir. Endoskopik cerrahinin
yalnizca secilmis vakalar i¢in uygulanabilecegi ve vakala-
rin tiiriine gére endoskopik ve agik cerrahinin kombine ola-
rak multidisipliner yaklasim ile uygulanmas: gerektigi de
akildan ¢ikarilmamalidir. Endoskopik olarak baslanip
tiimor kapsiilii ¢ikarilamayan vakalarda olasi beyin dde-
mini engellemek icin es seans agik cerrahi de gerekebilir.
Bu nedenle agik ve endoskopik teknik birbirlerini tamam-
layici 6zellige sahiptir. Uzerinde durulmasi gereken diger

RESIM 2: T1-agirlikli kontrastii koronal, aksiyal ve sagital kesit MR'da meningiom icin tipik olan BOS yarik bulgusu (dural tail- beyaz ok).
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RESIM 3: T1-agirlikli kontrastli koronal MR olfaktér yarik ve vertekste meningiomu.
Oklar dural kuyrugu géstermektedir.

bir konu da meningiomlar vaskiilarize timdrler olduklar
igin preoperatif embolizasyon da se¢ilmis vakalar i¢in em-
bolizasyona bagli hemorajik ve iskemik komplikasyonlar
da goz 6ntine alinarak disiinebilir.!> Cerrahi esnasinda ka-
namay1 azaltabilecek diger bir faktdr de anterior etmoid ar-
terin ligasyonudur.

Gross total rezeksiyon, parsiyel rezeksiyona gore ev-
reden bagimsiz olarak daha iyi lokal kontrol ve progres-
yonsuz sagkalim sagladigi gosterilmistir.!* Ancak kritik
norovaskiiler yapilara yakinlik, cerrahiye uygun olmayan
ya da kabul etmeyen hastalar i¢in de eksternal beam rad-
yoterapi (daha ¢ok DSO evre 3 tiimérler igin) ve stereo-
taksik cerrahi (kiigiik DSO evre 1-2 tiimérler igin) iyi bir
secenektir. Ayrica sterotaksik cerrahinin biiylik timdrlerde
ya da aksine asemptomatik vakalarda da tatmin edici so-
nuglar sagladigi gosterilmistir.'*!> Bununla beraber, hor-
mon reseptdr inhibitdrleri, konvensiyonel kemoterapi,
hedefe yonelik tedavi (anti-VEGF: bevacizumab, anti-
PDGF: imatinib, anti-multireseptor tirozin kinaz: vatala-
nib gibi) ve somatostatin analoglar1 gibi ek tedavi
segcenekleri de bulunmaktadir. Ayrica faz g¢aligmalari
devam eden bir ¢ok hedefe yonelik ajan da mevcuttur.*!?

Stiphesiz ki meningiom basta olmak iizere anterior
kafa tabani tiimdr cerrahisinde endoskopik endonazal yak-
lasimdaki cerrahi basarinin en 6nemli nedenlerinden biri
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uygun vaka se¢imi digeri de tecriibeli cerrahtir.’ Bununla
beraber geligen teknoloji ile birlikte ndronavigasyon sis-
temlerinin de kullanilmaya baglanmasi ile gross total re-
zeksiyon oranlari artmig ve buna paralel olarak da niiks
oranlarinda azaldigi gésterilmistir.'® Ekstrakraniyal me-
ningiomlarda 5 ve 10 yillik genel sag kalim %90 {izerin-
dedir.” Ayrica Zamanipoor Najafabadi ve ark.nin son 20
yil1 baz alarak yaptiklar1 meta-analizde 2004-2010 yillar
arast BOS rinore orant %16 iken, 2016-2020 yillar1 arasi
%4’e diistiigli ve bunun en 6énemli nedeni arasinda vaskii-
larize fleplerin kullanim1 oldugu vurgulanmustir.'’

Kafa taban1 meningiomlari ile kafa tabani olmayanlar
arasi farkliliklar da literatiirde merak konusu olmustur.
Cornelius ve ark.nin 1663 hasta ile yaptiklar1 ¢calismaya
gore kafa taban1 meningiomlarinin kafa tabani olmayan-
lara gore daha yiiksek DSO evresi (p=0.0027) ve daha yiik-
sek Ki67 indeksi (p=0.0024) icerdigini gostermektedir.'®
Meiling ve ark.nin kafa tabani meningiomlarinda kafa ta-
bani olmayanlara kiyasla daha yiiksek histolojik evre
(%4.5’e karst %9.5; p<0.001), 5, 10 ve 15 yillik daha kisa
tekrar tedavisiz (retreatment free) sagkalim (sirastyla %80 e
kars1 %90, %70’e kars1 %82, %62’ye kars1 %74; p<0.0001)
oldugunu saptamiglar ancak genel sagkalim agisindan fark
bulamamuglardir.® Ayrica, tiimér lokasyonu ile histopatolo-
jik fark olmadigini savunan yazarlar da mevcuttur.”!%1

Meningiom hastalari, kulak burun bogaz hekimlerine
direk olarak bagvurabilecek hasta grubundan olup tedaviye
ragmen diizelmeyen siniizit, bas agrisi, nazal obstriiksiyon
gibi semptomlar olan hastalar mutlaka nazal endoskopi ve
gerekirse de gorlintiileme yontemleri ile degerlendirilme-
lidir. Meningiom tani ve tedavisinde mutlaka multidisipli-
ner yaklagim gerekmektedir.

I KRANIOFARINGIOM

Kraniofaringioma (KF), kraniofaringeal kanal (Rathke
posu) artiklarindan koken alan (adamantinomatoz tip) ya
da stomadeumun bukkal mukoza olusumuna katkida bulu-
nan parg¢asinin squamdz epitel kalintilarinin metaplazisin-
den (papiller tip) kaynaklanan, santral sinir sisteminin
yavas biiyliyen benign tiimoriidiir.?° KF, ilk olarak 1857y1-
linda Zenker tarafindan tanimlansa da, KF terimi 1932°y1-
linda Cushing tarafindan kullanilmistir.?’ Rathke posu
tiimorti, kraniofaringeal kanal tiimori, adamantinoma, di-
sodontojenik epitelyal timor gibi isimler de esanlamli ola-
rak kullanilmakla beraber KF en bilinenidir.?

KF, tiim intrakraniyal timdrlerin %1,2-5’ini olusturur
ve her yil her 1 milyonda 2 civari yeni tan1 konulmakta-
dir.22 KF g¢ocuklardaki en sik goriilen suprasellar ve non-
glial intrakraniyal tiimorii olup ¢ocukluk ¢agindaki tiim
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intrakraniyal tiimorlerin %5-11"inden sorumludur ve ay-
rica tiim KF vakalarinin %30-50’si ¢cocukluk ya da addle-
san donemde tani alir.?'* 5-14 yaglarda ilk piki, 50-74
yaslarda ikinci piki olmak iizere bimodal yas dagilimi gos-
terir.2023 Tkinci pik yasini 45-60 olarak bildiren yaymlar da
mevcut olmakla birlikte histopatolojik subtipe gore de fark-
hilik gostermektedir.?!>

Rathke posu epitelyal artiklari, nazofarenksten tuber
cinereuma kadar herhangi bir yerde olabileceginden KF
sfenoid kemik i¢inde, sellar ya da suprasellar alanda ortaya
¢ikabilir.?"?3 Bununla beraber yaklasik %50 kadar1 iglincii
ventrikiil tabanindan koken alir ve ventrikule dogru genis-
leme gosterir.?!

Primer ektopik KF ¢ok nadirdir ve giiniimiize kadar
otuz vaka bildirilmistir.>>?¢ En sik serebellopontin k-
sede (%41.3) olmak iizere temporal lob, frontotemporal
lob, nazofarenks, orbita, etmoid siniisler, dordiincii ven-
trikiil, epifiz, corpus callosum, klivus gibi alanlarda ol-
dugu literatiirde bildirilmistir.?>?” Primer ektopik KF’nin
patogenezi heniiz bilinmemekle beraber literatiirdeki va-
kalarin %14’tine Gardner sendromu (Bu sendrom, ailesel
adenomatdz polipozisin bir alt tipidir ve ¢ok sayida gas-
trointestinal polip, yumusak doku tiimorleri, osteomlar
(6zellikle kafatasinda) ve epidermoid/dermoid kistlere
neden olur) eslik etmektedir.?>?” Opere KF vakalarindan
sonra olusan ektopik yerlerdeki niikslerde ise timor ekimi
suglanmustir.?!

KF, adamantinomatdz (AKF) ve papiller (PKF) tip
olmak tiizere iki ana histolojik subtipe sahiptir.'2%-21-23
AKEF, tim vakalarin yaklasik %90’indan sorumludur.?
Bu iki tip bir¢ok bakimdan birbirinden farkliliklar goste-
rir (Tablo 1).

AKEF tiim yas gruplarinda goriilebilirken, PKF daha
cok erigkinlerle sinirlidir. AKF, WNT sinyal yolunda akti-
vasyona yol acan ve [-catenin stabilitesini saglayan
CTNNBI geninde somatik mutasyonlar igerirken PKF,
MAPK sinyal yolunda aktivasyona yol agan BRAFV600E
geninde mutasyon gosterir,!32>282

KF’da hastaligin baslamasiyla semptomatik hale gel-
mesi arasinda ¢ogunlukla yillar bulunur.?%?! KF’un insi-
dental olarak saptanmasi nadir olup vakalarin yaklagik
%2’sindedir.’* KF’e bagli semptomlar endokrin (%52-87),
viziiel (%62-84), kognitif ya da kitle etkisine bagl olabi-
lir. 332 Biiytime hormonu eksikligi (%86), FSH/LH eksik-
ligi (%74), hipotiroidi (%42-48), diyabetes insipidus
(%17-38,5), impotans (%28-42), menstriiel bozukluklar
(%57), obezite ya da hiperfaji (%13-15) gortilebilen en-
dokrin bozukluklardan bazilaridir. Kitle etkisine ya da hid-
rosefaliye bagli bas agrist (%56-68), kusma (%26)
goriilebilir.? Bitemporal hemianopsi klasik viziiel semp-
tomu olsa da skotom, hemianopi, papil 6demine bagl optik
atrofi de gorilebilir. Ayrica, ¢ocuklarda okul performan-
sinda azalma, ndbet gegirme ya da kistin subaraknoid ara-
liga riitiriine bagh kimyasal menenjit de gortlebilir.
Duygusal labilite ile apati erigkinlerde goriilebilen diger
semptomlar arasindadir.2

Laboratuvar incelemesi, serum elektrolitleri, serum
ve idrar osmolalitesi, biiylime hormanu, IGF-1, TSH, ser-
best tiroksin, kortizol, FSH, LH, testesteron/dstradiol ve
prolaktin hormonlarinin él¢timiinii igerir.?%-? Eger diya-
betes insipitus gibi endokrin bozukluk saptanirsa da cer-
rahi Oncesi diizeltilmesi 6nerilmektedir.?® Laboratuvar
disinda viziiel alan degerlendirmesi, vizuel uyarilmis po-
tansiyeller, gdz dibi muayenesi gibi oftalmolojik incele-
meler de mutlaka yapilmalidir.

KF’nin radyolojik bulgular1 da histolojik tiplere ve
yasa gore degismektedir. Bilgisayarli tomografide (BT) ¢o-
cukluk c¢ag1 KF’larinin %90°1 kalsifikasyon gosterirken
eriskinlerde bu oran (farkli histolojik tip olmasinin da et-
kisiyle) %70’e diismektedir. AKF, solid kismi sellada ve
kistik kism1 daha yukarida olmak tizere mikst bir yapiya
sahipken PKF daha ¢ok solid ve daha az kalsifikasyon
ozelligi gosterir (Resim 4).233% BT {igtincii ventrikiil, optik
kiazm ile tiimor iligkisini degerlendirme ile hidrosefali var-
ligini tespit etmede faydalidir.”® Ayrica, kontrasth BT nin
kontrastsiza gore tiimdrii ayirt etmede daha efektif oldugu

TABLO 1: Adamantinomatéz ve papiller tip KF'larin klinik ve histopatolojik farkliliklari.

Adamantinomatoz tip

Koken Rathke posu emriyonik kalintilari
Yas Bimodal (5-15 ve 45-60)

Genetik mutasyon CTNN1

MR dzelligi Genellikle kistik, kalsifikasyon var

Patolojik ozelligi Stellat retikulum, 1slak keratin ve

bazal palizatlar olugturan ayirt edici epitel

Papiller Tip

Stomadeum kalintilarinin metaplazisi
40-55

BRAFV600E

Genellikle solid, kalsifikasyon yok

Non-keratinize skuaméz epitel ile

doseli fibrovaskiler gekirdekler
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RESIM 4: Pediatrik hastada {igiincii ventrikil tabanina uzanan ve optik kiazmay basilayan sag lateralde solid komponenti ve olan agirlikii olarak kistik kitle lezyonun ko-
ronal kesit BT ve T1-agirlikli kontrastli MR gérintiileri. (Oklar kalsifikasyon ve solid komponenti gostermektedir).

RESIM 5: T1-agirlikli yag baskill kontrastli aksiyal kesit MR (sol) ve BT (sag) goriintilleri: MR'da suprasellar yerlesimli, tigiincii ventrikiil tabanina uzanan ve etrafi perife-
rik kontrastlanan, solid komponent (ok) ayirt edilebilen kitle lezyon gériilirken BT'de yalnizca kistik kitle lezyon segilmektedir.

gosterilmistir.>* Tiimor, MR’da T1 agirlikli incelemelerde
kist stvisinin yiiksek protein igerigine bagli olarak ge-
nelde hiperintens olmak {izere degisken 6zellik gosterir
(Resim 4).

Hiperintens 6zellik yine kist stvisindaki yag, koleste-
rol, hemoraji ve hafif kalsifikasyon olan vakalardan da kay-
naklaniyor olabilir. MR &zellikle kiiciik boyutlu timérlerde
tiimoriin solid-kistik heterojen yapist MR’da BT ye gore
daha belirgindir (Resim 5). T2-agirliklt MR incelemesinde
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(FLAIR sekanslar dahil) solid kisim yine heterojenken kis-
tik kisim hiperintenstir.*

Vile ve ark. tarafindan KF’un MR goriintiilerinde
t¢tlincii ventrikil tabaninda defekt olusturup olusturma-
masina gore yapilan evrelemede evre 0 iigiincii ventrikiil
tabanina temasi olmayan KF’1 tanimlar. Evre 1°de hipota-
lamus mamiller cisimlerin anteriorunda tiimoérle kontakt
halinde ya da basiya maruz kalir. Evre 2’de ise hipotala-
musun mamiller cisimler ya da onlarin dorsalinden basla-
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yarak dislokasyonu, destriiksiyonu ya da kompresyonunu
tanimlar.>*

Yasargil ve ark.nin parasellar timorlerin sella, diyaf-
ram, optik kiazm ve ventrikiillerle iligkisini gdsteren bir
evreleme sistemi de mevcuttur (Tablo 2).3° Bu evreleme
sistemleri, hastaligin semptomatolojisi, prognozu, cerrahi
basarisi, komplikasyon oranlari ile yakindan iliskilidir.

KF ayrici tanisinda Rathke kleft kisti, araknoid kist gibi
konjenital anomaliler; hipofiz adenomu, menenjioma, timor
metastazi, gliom, hamartom, teratom gibi tiimdoral lezyon-
lar; eozinofilik graniilom, lenfosittik hipofizit, sarkoidoz, si-
filiz, tiiberkiiloz gibi inflamatuvar ya da enfeksiyoz durumlar
ile internal karotis ya da anterior komminikan arter anevriz-
masi ile arteroven6z malformasyonlar yer alir.?32

Uzun donem morbiditesi en az olan tedavi KF un en iyi
tedavisi olarak kabul edilmektedir.3¢ Segenekler arasinda cer-
rahi, radyoterapi (RT), ve daha sik olarak cerrahi ve radyote-
rapi ve RT
kombinasyonu lokal niiks yaygin olsa da %80-90 civarinda
genel sag kalim saglar.'>3? Timoriin gross total rezeksiyonu
vakalarin %18-84’linde bildirilmis olup daha ¢ok evre 0 ve
bazi evre 1 KF’da miimkiin olurken bazi yazarlar bunu en iyi

kombinasyonu bulunmaktadir. Cerrahi

tedavi segenegi olarak gormektedir.?**> Ancak bu vakalarda
bile yaklasik %10 civari niiks oranlari bildirilmistir.?! Reviz-
yon vakalarda niiks ve postoperatif morbidite daha da art-
maktadir. Ayrica niiksii belirleyen 6nemli etkenlerden biri de
timor kapsiiliiniin tam rezeke edilip edilemedigidir. Noro-
vaskdiler yapilar lizerinde tiiméor kapsiilii bulunmasi duru-
munda fatal kanama ya da korliik gibi komplikasyonlardan
kacmmak i¢in kapsiilii birakip yukarida anlatilan diger tedavi
segenekleri mortalite ve morbiditeyi azaltabilir.

Yasargil evreleme sistemine gore tiimoriin hangi lo-
kasyonda oldugu hangi cerrahi yaklagimin kullanilacag: ko-
nusunda yol gostericidir. Tamamen intrasellar KF en iyi
endoskopik endonasal transsfenoideal yontemle tedavi edi-
lebilirken daha yiiksek evreli tiimérler igin kraniyal yaklagim

TABLO 2: Yasargil'in parasellar lokasyonlu timérler icin
evreleme sistemi.

Evre Tiimor Lokasyonu

1 intrasellar ve infradiyafragmatik

2 intrasellar ve suprasellar + infradiyafragmatik ve
supradiyafagmatik

Supradiyafragmatik, parakiazmatik ve ekstraventriktiler
intraventrikiiler ve ekstraventrikiiler

Paraventrikiiler (Ugiincii ventriikiil)

o o B~ W

Tamamen intraventrikiler
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gerekebilir.”® KF tedavisinde endoskopik endonazal yakla-
sim gelisen teknoloji ve ndronavigasyon sistemlerinin de et-
sagladigi  direkt goriis
pre/trans/retroinfindibular, pre/retrokiazmatik vakalarda yiik-

kisiyle ve net sayesinde
sek oranda (>%90) gross total rezeksiyon imkani saglamakta
ve morbidite ve mortalite artigina da neden olmamaktadir.?’
Madsen ve ark.nin pediatrik hasta grubu iizerinde yaptig1 ve
endoskopik ile agik cerrahi karsilastirdigi calismasinda gross
total rezeksiyon orani endoskopik grupta daha fazla iken
(%85,7 vs %53.3), postoperatif kilo alimi, postoperatif is-
kemi voliimii, rekiirrens (%40 vs %14,2) ve adjuvan RT ge-
reksinimi (%20 vs %10,7) acik cerrahi grubunda daha fazla
oldugu saptanmistir.*® Bu sonuglar, uygun vakalarda, endos-

kopik endonazal yaklasimin giivenirligini kanitlamaktadir.

Parsiyel rezeksiyon ile beraber eksternal beam RT
evre 1 ve 2 timdrlerde hipotalamik invazyona bagli posto-
peratif morbiditeyi (6zellikle hipotalamik obezite) engel-
lemek i¢in tercih edilmektedir.?’ Rezidiiel timorler genelde
eksternal beam RT ile tedavi edilse de stereotaksik radio-
cerrahi (gamma-knife) ya da proton beam RT de kullanil-
maktadir.?32% Ancak RT (eksternal beam ya da
intrakaviter) niiksii azalttig1 gosterilse de doz bagimli ola-
rak endokrinopatiler, optik sinir hasar1, kognitif bozukluk-
lar ya da RT bagh vaskiiler lezyonlara neden olabilir.?*2

KF tedavisinde intrakistik tedaviler (bleomisin, inter-
feron-alfa ile 6zellikle piir kistik olanlarda) ve hedefe yone-
lik tedavi secenekleri de mevcuttur.'320:21:2332 CTNNBI ve
BRAF mutasyon varlig1 her ne kadar niiks oranlarinda artis
ile iligkilendirilse de PKF’de BRAF inhibitorleri (vemurafe-
nib, dabrafenib) ve MEK inhibitorii (trametinib) tedavileri
denenmekte olup sadece niiks vakalara degil neoadjuvan te-
davi olarak da morbiditeyi diisiirmek i¢in kullanilmaya ¢a-
lisilmaktadir. Ayrica AKF’de de CTNNB1/B-catenin yolagi
inhibitorleri kullanimi igin ¢aligmalar devam etmektedir. '

KF tedavi sonrasi, hastadan hastaya degisebilmekle
birlikte, tiimoriin eksizyon derecesine, rezidii timor varli-
gina ve hastanin klinik durumuna bagh olarak her 6-12
ayda bir MR ile takip edilmelidir. Gérme sorunu olan has-
talarda tedaviden {i¢ ay sonra ve sonrasinda yillik olarak
gorme alani degerlendirmeleri yapilmalidir. Alt1 ayda bir
hipofiz hormon degerlendirmeleri ve uygun replasman te-
davisi ile dikkatle izlenmelidir. Hastalar 6zellikle hipota-
lamik obezite ve buna bagh gelisebilecek komplikasyonlar
acisindan degerlendirilmeli, uygun medikal ya da cerrahi
girisimler uygulanmalidir. Tiimérle ilgili bilissel veya no-
ropsikolojik sorunlart olan hastalarda bilissel testler yar-
dimci olabilir ve periyodik olarak tekrarlanmalidir.?%??
Kisacasi, KF hastasinin tedavi ve takibinde multidisipliner
yaklagim ciddi 6nem arz etmektedir.
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