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21 yasinda erkek hasta gérme kaybi ve bas agrisi
sikayetiyle yatirild1. Hastanin 6ykisiinden, 1 yil 6nce
sag gorme azalmasi, birkac ay sonrada sol gorme
azalmasi basladig1 6grenildi. 5 ay oncesine kadar
herhangi bir tetkik yaptirmayan ve tedavi almayan
hastaya, ¢ok su igmeye ve sik idrara gitmeye
baslamas: tizerine basvurdugu dahiliye hekimi
tarafindan minirinnazal sprey verilmis. 1 ay dnce sag
gormenin tam kaybolmasi, solda ise ileri derecede
azalmasi iizerine basvurdugu goéz hekimince
Bilgisayarli Tomografi ¢ektirilmis ve sonucuyla sevk
edilmis. 6 aydir libido kayb1 ve empotans: oldugu
ogrenildi.

Oz ve soy ge¢misinde bir 6zellik bulunmayan
hastanin sistemik fizik muayenesinin normal oldugu
gortildi. Norolojik muayenede; Sag pupil dilate,
direk 11k reaksiyonu yok, gorme tam kayip. Solda
ise 2 metreden parmak sayiyor, pupilde indirekt 151k
reaksiyonu alinamadi. Bagka nérodefisit saptanmadi.

Yapilan labaratuar tetkiklerde: idrar
biyokimyasi ve dansitesi normal, kan serum FSH ve
LH yiiksek, testesteron ve serbest T4 diisiik bulundu.
Bunlarin disinda 6n hipofiz veya hedef organ
hormonlar1 ve kan elektrolitleri normal bulundu.
Incelenen tiimér igaretleyicileri ( beta-HCG, alfa-
fetoprotein, CEA, CA 19-9 ve PSA) normal sinirlarda
goruldii. Uroloji konsultasyonunda sekonder cinsiyet
karekterlerinin tam oldugu, ancak spermiograminda
semen miktarimin az olup (1 cc), hi¢ sperm
gortilmedigi kaydedildi. Hastanin diagnostik LP ile
alinan BOS o6rneginde de, beta-HCG ve alfa-
fetoprotein incelemesi dahil bir patoloji saptanmadi.
Hastanin MR kesitleri sunulmustur (resim 1, 2, 3).
Tany, tedavi ve takip onerileriniz nelerdir?

Dr.Etem Beskonakli, Dr. Erkan Kaptanogly,

Dr. Yamag¢ Taskin.
Ankara Numune Hastanesi 1. Norogirtirji Klinigi.
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I) Germ hiicresi tiimorleri genellikle gocuklar
ve gengleri tutar ve ender olarak intrakraniyal
yerlesimlidirler. Olgun teratomlar disinda hemen
hepsi kotti huyludurlar. Germinomlar 6zellikle
radyoterapiye duyarh olmalar1 nedeniyle tedaviye
oldukga iyi yanit verirler. Cerrahinin histolojik taniy:
koyma disinda bir rolii yoktur (Jakacki R). Tani
serum ya da BOS’ta normal alfaFP seviyesi ve hafif
betaHCG seviyesi ytiksekligi ile giiclendirilir. Hasta
21 yasinda AFP ve normal beta-HCG ile bu olasihg:
dislamamaktadir.

MRG tetkiklerinde olguda suprasellar ve pineal
bolgede iki ayr1 kitle izlenimi mevcuttur. On hipofiz
hormonlar1 FSH ve LH disinda normal bulunmus;
bu durum hipofizer hormon aktif bir adenomu dislar
gibi goriinmektedir. Ancak sagda vizyon kaybimin
olusu ve solda ileri gorme bozuklugu ciddi bir
kiazmatik basiy1 diisiindiirmektedir. Sekonder seks
karakterlerinin tam olmasi pineal kaynakli bir
tiimorii ekarte ettirmektedir. Kang ve arkadaslarimin
sundugu 43 pineal bolge tiimorli hasta serilerinde
ancak ikisi hem pineal hem de suprasellar bolgede
yer almistir. Yani bu durum son derece ender bir
olguyu isaret etmektedir. Germ hiicreli timorlerde
prognozun daha iyi olmas1 ( 5 yillik yasam siiresi
%87)na kargin germinomatoz-olmayan hiicre kokenli
timorlerde prognoz oldukca kotudiir (mortalite
%33) (Kang et al.).

Olgunun “trilateral retinoblastom” olmasi
(bilateral retinoblastom ile birlikte ektopik PNET)
(Bejjani et al.) pineal ve suprasellar bolgedeki
kitlelerin intraokiiler kitlelerden 6nce gozlenmesi de
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akilda tutulmalidir (Skulski et al.). Ancak bu
olgunun yasinin daha ileri olmas: bu olasilig:
azaltmaktadir.

Olguda multipl endokrin neoplazma tip-1
(MEN) mevcudiyeti ve sekonder tipte bir infertilite
de soz konusu olabilir ( Schuppe et al.), ¢linkii
bulgular arasinda azoospermi saptanmistir. Ancak
PRL ve GH profilinin olagan bulunmasi bu olasihig:
da zayiflatmaktadir.

Pineal germinom ile birlikte testikiiler ve ender
de olsa intrakraniyal seminom olasilig1 da son
derecede ender de olsa (Peat et al.) dustiniilebilinir.
Eski gortse gore suprasellar yerlesimli
germinomlarin “ektopik pinealom” olarak
adlandirilmalar1 glintimiizde artik gecgersiz
sayilmaktadir. (Lu et al.) Bunlarin histolojisi
testislerdeki seminoma ya da overlerdeki
disgerminomuna benzer.

Biitiin bu olasiliklardan ayri olarak lenfoma, ya
da diger tedavisi olanakl olan iyi huylu patolojiler
de distiniilebilinir.

Apudom olasilig1 paragangliom, hipofiz
adenomu, pinealositom esligi bildirilmis olmasina
karsin son derece akademik gibi goriinmektedir
(Nakano et al.)

Bu durumda yapilmasi gereken histolojik taniy1
koyma amaci ile daha giivenli olacak stereotaktik
biyopsi (STb), tercihan pineal kitleden (Matsumoto
et al) ya da endoskopik olrak her iki kitleden de
biyopsi almak olabilir (Ellenbogen et al, Gaab
et al.). Ancak olguda gorilebildigi kadan ile
hidrosefalinin olmamas: endoskopik girisimi glivenli
kilmayabilir. Ben bu durumda bu olgu igin STb'yi
oneririm. BT ya da tercihan MRG esliginde biyopsi
ilk adim olmalidir. Germinom sonucunda tedavi
modalitesinde prognozu iyi yonde etkileyeceginden
radyoterapi ( tercihan iyi planlanmis bir radyosiriirji
(Liu et al.)) kagimilmaz olacaktir.

Non-germinal kotli huylu bir hiicre timoru
histopatolojisinde «sandvig tedavisi» (Kemoterapi-
radyasyon-kemoterapi) ile en iyi prognoz elde edecek
tedavi modalitesine gecilir (Robertson et al.)

Ya da bu konuda daha tecriibeli olan Japon
yazarlarin RT+KT programi uygulanabilir
(Matsutani M). Boyle bir olasilik bu hasta igin AFP
ve beta-HCGnin yiiksek olmamasi: nedeniyle
diisiiktiir.
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Bu olasiliklarin hepsinin disinda benign bir
patoloji histopatolojisi durumunda 6ncelikle kiazmatik
basiy1 ortadan kaldiracak ve total eksizyonu
hedefleyen bir sag pterional kraniotomi ve ardindan
pineal bolgeye (cerrahin tecriibesine gore segecegi bir
yaklagim yontemi ile) girisim hedeflenmelidir. Ben
genellikle yiiz asag1 yatar pozisyonda kombine
(infratentoriyel supraserebellar ve transtentoriyel)
girisim ile hazirlik yapip onceligi supraserebellar
girisime verme egilimindeyim.

Prof. Dr. Nezih Oktar
Ege Universitesi Norogirtirji ABD
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IT) Beskonakh ve arkadaslarinin bu gok ilging
vakasinda anlamli bir sonuca ulagabilmek icin yetersiz
veri verilmesine karsin eldeki klinik, radyolojik ve
biyokimyasal verilere dayanarak suprasellar (3.
ventrikiiliin anterior kismini ve interpediinkiiler
sisternay1 doldurmus) ve pineal (3. ventrikiiliin
posterior kismini doldurmus) boélgedeki tiimorlere
aiten muhtemel taninin es zamanlh goriilen germinoma
oldugu soylenebilir. Gonderilen MR goriintiilerinin
cok yetersiz olmasina ragmen sagittal MRG
kesitlerinde 4. ventrikiiliin tabaninda hiperintens
lezyonunda BOS yayilimi ile damla metastazi oldugu
Ongtriilebilinir. Asimetrik gorme kaybi ve basagrisi,
hipofiz fonksiyonlarinin kayb: ile veya kaybi
olmaksizin birlikte goriiniimii sella bolgesi tiimorleri
igin belirleyicidir. Suprasellar ve pineal lokalizasyonda
bu yas grubunda ayiric1 tami yapilmasi gereken pekcok
patoloji s6z konusudur ve spesifik tani siklikla
histopatolojik olarak konur (7). Kraniofarengioma,
germinomalar, nongerminamatéz tiimorler, dermoid,
epidermoid tiimorler, kolloid kistler, ependimoma,
koroid pleksus tiimorleri, hamartoma, pinealoma,
glioma, norositoma, lenfoma, meningioma, sarkoma,
metastazlar ve hemanjioblastoma ilk akla gelenlerdir.

Kraniofarengiomalar ¢ocuklukta goriilen en
yaygin supratentoriyel tiimorlerden biri olmasina
karsin, en azindan yarst ilk klinik semptomlarini 20
yasin tizerinde verirler. Klinik olarak ilerlemesi
yavastir, fakat bu vakada hizl bir kétiilesme olmustur.
Cocukta ve eriskinde farkli klinik davramisa sahiptirler.
Cocuklukta ¢ogunlukla kalsifiyedir. Papilodem
cocukta sik, erigskinde optik atrofi yaygindir. Hipofiz
adenomlarinda goriilen klasik bitemporal
hemianopsinin tersine asimetrik gorme alan defekti
yaratirlar. Parsiyel hipopituitarizm, 6zellikle
gonodotropin yetmezlikleri eriskinlerde
cocuklardakinden daha yaygindir. Makroskopik
olarak diizensiz sirl;, heterojen ve lobiile kitleler
seklinde 3. ventrikiiliin igine dogru komprese ederek,
invaze etmeden biiyiiyebilen kraniofarenjiomalar
cogunlukla parsiyel kistik, nadiren tam soliddirler.
Gelisimsel donemde artik olarak infindubuler sapin
yuzeyine ve 3. ventrikiiliin tabaninin anterior'una
yapisik kalmig squamous hiicreler 3. ventrikiiliin
igindede bulunabilir (2). Intraventrikiiler
kraniofarengiomalarin ¢ogu 3. ventrikiiliin tabaninin
anterior kismindan gikarlar. Bu timorler tipik
suprasellar kraniofarengioma ile karsilagtirildiginda
daha az oranda kalsifikasyon ve kistik dejenerasyon
gosterirler ve gogunlukla solidtirler (2). Kolloid
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kistlerden ayirt edilmeleri zor olabilir. Cocuklarda ve
geng yetigskinlerde hipotalamus fonksiyon
bozukluguna en sik sebep olan patoloji
kraniofarenjiomalardir. Fakat bu vakadaki multiple
gortiniim ve ameliyat 6ncesi metastaz ile birlikte
olmasi literatiirde bildirilmis degildir.

Yetigkinlerde primer sinir sistemi tlimorleri,
pinealoma, dermoid ve epidermoid tiimérlerde
hipotalamus fonksiyon bozukluguna neden olur.
Diabetes insipitus hipotalamik lezyonlarda gériilen
yaygmn belirtidir, fakat primer hipofiz lezyonlan ile
ender goriiliir. Gonodotropin salgilayan hipofiz
ttimorleri ender gortiliir ve suprasellar uzanimlari ok
nadirdir. Genelde FSH dolarumda yiiksektir ve hipofiz
gonad ekseni diisiik cahstigindan hipogonadizm ve
diisiik yada normal testesteron seviyeleri &lciilebilir.
Erkeklerde LH ve FSH seviyeleri, normal atimh
salgilanmayla dengelenen 20 dk araliklar ile alinan 3
havuz ornegi ile ol¢iilir. Yiiksek gonodotropin
esliginde duistik gonad steroidleri (bu vakada oldugu
gibi) primer gonad yetersizligini gosterebilir. Bu
vakanin o yondende taranmasi s6z konusu olabilir.

Bizim olas1 patoloji olarak digtindugiimiiz
germinomlar genellikle pineal bolge veya suprasellar
bolgeden gikarlar. Bu vakada oldugu gibi es zamanh
goriilen vakalar bildirilmistir (4,6). Erkek baskin
tumorlerdir. Cocukta ve geng eriskinde gortiliirler.
Klinik belirtiler bagladiktan sonra hizli ilerleyebilirler.
Ependimal ve sisternal yayilim egilimi fazladur.
Germinomalarin MRG bulgulan pineal ve suprasellar
bolgede ¢ok iyi dokiimente edilmistir (5). Hem T1,
hemde T2 agirlikhi goruntiilerde sinyal intensitesi
komsu beyin dokusu ile benzerdir. Bu bélgedeki
germinomlar genellikle yogun homojen kontrast
tutulumu gosterirler (9) . Yaygin sekilde kalsifiye
olmalar, kistler veya kanama odaklan gdstermeleri
diisiiktiir . Fakat fokal kalsifikasyon germinomlarda
goriilebilir (10). Bu olguda sagittal ve aksiyel MRG'de
suprasellar kitlenin arka alt periferindeki ve aksiyel
MRG pinealdeki kitlenin merkezindeki sinyalsiz alan
kalsifikasyona isaret edebilir. MRG ve KT'nin birlikte
yorumu bu bélge patolojilerinin radyolojik ayirt
edilmesinde biiytik 6nem tasir.

Yiiksek radyosensitiviteleri ve tedavi edilebilme
potansiyelleri nedeni ile germinomlarda erken teshis
onemlidir. Germinomlar a-fetoprotein sekrete
etmezler ve b-HCG germinomlarin % 90’inda
saptanmayabilir (4). Timor markerlar1 kesin teghis
koymak icin yeterli degildir, ¢tinkii bu bdlge tiimérleri
genellikle miks hiicre tipine sahiptir. Pozitif tiimor
belirleyicilerine sahip olmayan bu bolge patolojilerinde
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teshis i¢in doku 6rnegi alinmas: gereklidir.Patoloji ne
olursa olsun 6ncelikle noral basiyi kaldirmak ve doku
teshisi koyabilmek amaci ile 3. ventrikiiliin anterior
kisminda yerlesmis ve interpediinkiiler fossaya dogru
ilerlemis lezyona miidahale etmek gerekir. Eger
patoloji germinoma olarak gelirse, cerrahiyi takiben
postoperatif radyoterapi ve/veya adjuvan kemoterapi
yapilabilir (3,8). Klinik bulgular esliginde tiim néral
aksin damla metastaz yoniinden tetkik edilmesi,
karmagik cerrahi tedavilere gitmeden 6nce tavsiye
edilir. En son olarak bu timérlerde etoposide ve
cisplatin ile neoadjuvan kemoterapi beraberinde
eksternal radyoterapinin hayli etkin oldugu
gosterilmistir (1).
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ITI) Bu klinik tablo ve radyolojik tetkikler
1s181inda, hastada tan1 ve tedavi plani olusturmada
g0z ontine alinmasi gereken bulgular:

Multipl intrakranial lezyon

Belirgin noroendokrin disfonksiyon

Klinik olarak oncelikle korunmasi ya da
ilerlememesi gerekli fonksiyon kaybi, en etkin ve
oncelikli tedavi yontemine karar verme

a. Multipl intrakranial lezyonlar, serebral doku
igerisinde yerlesmis olmalar1 halinde, metastatik
timor, enfeksiyon(apse, tiiberkiilloma) yada
multisentrik glial tiimorleri akla getirir.

Hastanin MRI tetkikinde lezyonlarin belirgin
olarak ekstra-aksiyel, yani serebral doku disinda
olmasi, enfeksiyon ya da tiimorde rastlanmasi
gereken lezyon cevresi ddemin olmamasi, yas grubu,
bu tanilardan uzaklastirmaktadir. Pineal ve
suprasellar lezyonlarin birlikte olmasinin ilk
diistindiirecegi patoloji, germ hiicreli tiimorlerdir.
Intrakranial germ hiicreli tiimérler 30 yas altinda
siktir, pineal bolge disinda en sik olarak rastlandiklar
bolge suprasellar bélgedir ve o6zellikle MR
galismalarinda, fizyolojik olarak birbirleri ile
baglantilh bu bolgede eszamanl tiimor tesbiti cok
nadir degildir.

b. Hastanin tim norolojik ve endokrin
bulgularn, suprasellar kitle ile agiklanabilir. Diabetes
insipitus tablosu, suprasellar kitleler icerisinde en ok
germ hiicreli timorlerde ilk bulgu olarak
gortilmektedir. Suprasellar kitlenin MR gortntiisii,
yani homojen boyanmis olmasi, gevre dokuyu
itmekten cok adeta suprasellar sisternanin sekline
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uygun biiyiimesi gézontne alindiginda, muhtemel
tanilar iginde germ hiicreli tiimor, kraniofaringioma
ya da optik/hipotalamik gliomalarin oniine
gecmektedir. Germ hiicreli tiimoérlerin sik oldugu
iilkelerdeki istatistikler gézoniine alindiginda,
diabetes insipitus, gorme kaybi ve hipofiz 6n lob
disfonksiyonu triadi germ hiicreli tiimor icin adeta
patognomonik bir triad olarak kabul edilmektedir.
Kan ve BOS’ taki incelenen tiimor isaretleyicileri (
beta-HCG ve alfa-fetoprotein) degerlerinin negatif
olmas1 germ hticreli tiimor tanisini ekarte ettirmez,
bu degerlerin 6zellikle germinoma alt grubunda
ylikselmemis olmasi beklenir.

c. Pineal lokalizasyonlu olgularda tiimor
isaretleyicileri negatif olan olgularda bile, klinik ve
radyolojik bulgularla, doku tanis1 olmaksizin
radyoterapi ve kemoterapi protokollerini test olarak
uygulayarak olumlu sonug halinde devam eden
gruplar oldugu gibi, stereotaksik biopsi ve adjuvan
tedavi onerenler de mevcuttur. Ancak bu hastada,
korunmasi gereken sol gozdeki azalmis gorme
fonksiyonunu korumak 6n planda olmalidir. Bu
nedenle, gerek histolojik taniy1 dogrulamak, gerekse
sol optik siniri miimkiin oldugunca dekomprese
etmek icin suprasellar kitleye yonelik bir cerrahi
tedavi Onerilir. Sag pterional kraniotomi ile
dekompesyon (total tiimor gikarilmas: girisiminin,
hipotalamik orijinli olmasi gok muhtemel bu lezyon
igin ¢ok agir bir morbidite tasidig1 goz oniinde
tutulmalidir) ve histopatolojik incelemeye gore de
adjuvan tedavi planlamasi1 uygun olur.
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