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21 yasinda erkek hasta görme kaybi ve bas agrisi
sikayetiyle yatirildi. Hastanin öyküsünden, 1yil önce
sag görme azalmasi, birkaç ay sonrada sol görme
azalmasi basladigi ögrenildi. 5 ay öncesine kadar
herhangi bir tetkik yaptirmayan ve tedavi almayan
hastaya, çok su içmeye ve sik idrara gitmeye
baslamasi üzerine basvurdugu dahiliye hekimi
tarafindan minirinnazal sprey verilmis. 1ay önce sag
görmenin tam kaybolmasi, solda ise ileri derecede
azalmasi üzerine basvurdugu göz hekimince
Bilgisayarli Tomografi çektirilmis ve sonucuyla sevk
edilmis. 6 aydir libido kaybi ve empotansi oldugu
ögrenildi.

Öz ve soy geçmisinde bir özellik bulunmayan
hastanin sistemik fizik muayenesinin normaloldugu
görüldü. Nörolojik muayenede; Sag pupil dilate,
direk isik reaksiyonu yok, görme tam kayip. Solda
ise 2 metreden parmak sayiyor, pupilde indirekt isik
reaksiyonu alinamadi. Baska nörodefisit saptanmadi.

Yapilan labaratuar tetkiklerde: idrar
biyokimyasi ve dansitesi normal, kan serum FSH ve
LH yüksek, testesteron ve serbest T4 düsük bulundu.
Bunlarin disinda ön hipofiz veya hedef organ
hormonlari ve kan elektrolitleri normal bulundu.

Incelenen tümör isaretleyicileri ( beta-HCG, alfa­
fetoprotein, CEA, CA 19-9 ve PSA) normal sinirlarda
görüldü. Uroloji konsultasyonunda sekonder cinsiyet
karekterlerinin tam oldugu, ancak spermiograminda
semen miktarinin az olup (1 cc), hiç sperm
görülmedigi kaydedildi. Hastanin diagnostik LP ile
alinan BOS örneginde de, beta-HCG ve a1fa­
fetoprotein incelemesi dahil bir patoloji saptanmadi.
Hastanin MR kesitleri sunulmustur (resim I, 2, 3).
Tani, tedavi ve takip önerileriniz nelerdir?

Dr.Etem Beskonakli, Dr. Erkan Kaptanoglu,
Dr. Yamaç Taskin.
Ankara Numune Hastanesi 1. Nörosirürji Klinigi.
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i) Germ hücresi tümörleri genellikle çocuklari
ve gençleri tutar ve ender olarak intrakraniyal
yerlesimlidirler. Olgun teratomlar disinda hemen
hepsi kötü huyludurlar. Germinomlar özellikle
radyoterapiye duyarli olmalari nedeniyle tedaviye
oldukça iyi yanit verirler. Cerrahinin histolojik taniyi
koyma disinda bir rolü yoktur (Jakacki R). Tani
serum ya da BOS'ta normal alfaFP seviyesi ve hafif
betaHCG seviyesi yüksekligi ile güçlendirilir. Hasta
21 yasinda AFP ve normal beta-HCG ile bu olasiligi
dislarnamaktadir.

MRG tetkiklerinde olguda suprasellar ve pineal
bölgede iki ayri kitle izlenimi mevcuttur. Ön hipofiz
hormonlari FSH ve LH disinda normal bulunmus;
bu durum hipofizer hormon aktif bir adenomu dislar
gibi görünmektedir. Ancak sagda vizyon kaybinin
olusu ve solda ileri görme bozuklugu ciddi bir
kiazmatik basiyi düsündürmektedir. Sekonder seks
karakterlerinin tam olmasi pineal kaynakli bir
tümörü ekarte ettirmektedir. Kang ve arkadaslarinin
sundugu 43 pineal bölge tümörlü hasta serilerinde
ancak ikisi hem pineal hem de suprasellar bölgede
yer almistir. Yani bu durum son derece ender bir
olguyu isaret etmektedir. Germ hücreli tümörlerde
prognozun daha iyi olmasi ( 5 yillik yasam süresi
%87)na karsin germinomatöz-olmayan hücre kökenli
tümörlerde prognoz oldukça kötüdür (mortalite
%33) (Kang et aL).

Olgunun "trilateral retinoblastom" olmasi
(bilateral retinoblastom ile birlikte ektopik PNET)
(Bejjani et al.) pineal ve suprasellar bölgedeki
kitlelerin intraoküler kitlelerden önce gözlenmesi de
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akilda tutulmalidir (Skulski et aL). Ancak bu
olgunun yasinin daha ileri olmasi bu olasiligi
azaltmaktadir.

Olguda multipI endokrin neoplazma tip-1
(MEN) mevcudiyeti ve sekonder tipte bir infertilite
de söz konusu olabilir (Schuppe et aL), çünkü
bulgular arasinda azoospermi saptanmistir. Ancak
PRL ve GH profilinin olagan bulunmasi bu olasiligi
da zayiflatmaktadir.

Pineal germinom ile birlikte testiküler ve ender
de olsa intrakraniyal seminom olasiligi da son
derecede ender de olsa (Peat et al.) düsünülebilinir.
Eski görüse göre suprasellar yerlesimli
germinomlarin "ektopik pinealom" olarak
adlandirilmalari günümüzde artik geçersiz
sayilmaktadir. (Lu et aL.) Bunlarin histolojisi
testislerdeki seminoma ya da overlerdeki
disgerminomuna benzer.

Bütün bu olasiliklardan ayri olarak lenfoma, ya
da diger tedavisi olanakli olan iyi huylu patolojiler
de düsünülebilinir.

Apudom olasiligi paragangliom, hipofiz
adenomu, pinealosItom esligi bildirilmis olmasina
karsin son derece akademik gibi görünmektedir
(Nakano et al.)

Bu durumda yapilmasi gereken histolojik taniyi
koyma amaci ile daha güvenli 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 görülebildigi kadari ile
hidrosefalinin olmamasi endoskopik girisimi güvenli
kilmayabilir. Ben bu durumda bu olgu için STb'yi
öneririm. BT ya da tercihan MRG esliginde biyopsi
ilk adim olmalidir. Germinom sonucunda tedavi
modalitesinde prognozu iyi yönde etkileyeceginden
radyoterapi (tercihan iyi planlanmis bir radyosirürji
(Liu et aL» kaçinilmaz olacaktir.

Non-germinal kötü huylu bir hücre tümörü
histopatolojisinde «sandviç tedavisi» (Kemoterapi­
radyasyon-kemoterapi) ile en iyi prognoz elde edecek
tedavi modalitesine geçilir (Robertson et al.)

Ya da bu konuda daha tecrübe li olan Japon
yazarlarin RT+KT programi uygulanabilir
(Matsutani M). Böyle bir olasilik bu hasta için AFP
ve beta-HCGnin yüksek olmamasi nedeniyle
düsüktür.
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Bu olasiliklarin hepsinin disinda benign bir
patoloji histopatolojisi durumunda öncelikle kiazmatik
basiyi ortadan kaldiracak ve total eksizyonu
hedefleyen bir sag pterional kraniotomi ve ardindan
pineal bölgeye (cerrahin tecrübesine göre seçecegi bir
yaklasim yöntemi ile) girisim hedeflenmelidir. Ben
genellikle yüz asagi yatar pozisyonda kombine
Cinfratentoriyel supraserebellar ve transtentoriyeD
girisim ile hazirlik yapip önceligi supraserebellar
girisime verme egilimindeyim.

Prof. Dr. Nezih Oktar

Ege Üniversitesi Nörosirürji ABD
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II) Beskonakli ve arkadaslarinin bu çok ilginç
vakasinda anlamli bir sonuca ulasabilmek için yetersiz
veri verilmesine karsin eldeki klinik, radyolojik ve
biyokimyasal verilere dayanarak suprasellar (3.
ventrikülün anterior kismini ve interpedünküler
sistemayi doldurmus) ve pineal (3. ventrikülün
posterior kismini doldurmus) bölgedeki tümörlere
ait en muhtemel taninin es zamanli görülen germinoma
oldugu söylenebilir. Gönderilen MR görüntülerinin
çok yetersiz olmasina ragmen sagittal MRG
kesitlerinde 4. ventrikülün tabaninda hiperintens
lezyonunda BOSyayilimi ile damla metastazi oldugu
öngürülebilinir. Asimetrik görme kaybi ve basagrisi,
hipofiz fonksiyonlarinin kaybi ile veya kaybi
olmaksizin birlikte görünümü sella bölgesi tümörleri
için belirleyicidir. Suprasellar ve pineal lokalizasyonda
bu yas grubunda ayirici tani yapilmasi gereken pekçok
patoloji söz konusudur ve spesifik tani siklikla
histopatolojik olarak konur (7). Kraniofarengioma,
germinomalar, nongerminamatöz tümörler, dermoid,
epidermoid tümörler, kolloid kistler, ependimoma,
koroid pleksus tümörleri, hamartoma, pinealoma,
glioma, nörositoma, lenfoma, meningioma, sarkoma,
metastazlar ve hemanjioblastoma ilk akla gelenlerdir.

Kraniofarengiomalar çocuklukta görülen en
yaygin supratentoriyel tümörlerden biri olmasina
karsin, en azindan yarisi ilk klinik semptomlarini 20
yasin üzerinde verirler. Klinik olarak ilerlemesi
yavastir, fakat bu vakada hizli bir kötülesme olmustur.
Çocukta ve eriskinde farkli klinik davranisa sahiptirler.
Çocuklukta çogunlukla kalsHiyedir. Papilödem
çocukta sik, eriskinde optik atrofi yaygindir. Hipofiz
adenomlarinda görülen klasik bitemporal
hemianopsinin tersine asimetrik görme alani defekti
yaratirlar. Parsiyel hipopituitarizm, özellikle
gonodotropin yetmezlikleri eriskinlerde
çocuklardakinden daha yaygindir. Makroskopik
olarak düzensiz sinirli, heterojen ve lobüle kitleler
seklinde 3. ventrikülün içine dogru komprese ederek,
invaze etmeden büyüyebilen kraniofarenjiomalar
çogunlukla parsiyel kistik, nadiren tam soliddirler.
Gelisimsel dönemde artik olarak infindubuler sapin
yüzeyine ve 3. ventrikülün tabaninin anterior'una
yapisik kalmis squamous hücreler 3. ventrikülün
içindede bulunabilir (2). Intraventriküler
kraniofarengiomalarin çogu 3. ventrikülün tabaninin
anterior kismindan çikarlar. Bu tümörler tipik
suprasellar kraniofarengioma ile karsilastirildiginda
daha az oranda kalsifikasyon ve kistik dejenerasyon
gösterirler ve çogunlukla solidbrler (2). Kolloid
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kistlerden ayirt edilmeleri zor olabilir. Çocuklarda ve
genç yetiskinlerde hipotalamus fonksiyon
bozukluguna en sik sebep olan patoloji
kraniofarenjiomalardir. Fakat bu vakadaki multiple
görünüm ve ameliyat öncesi metastaz ile birlikte
olmasi literatürde bildirilmis degildir.

Yetiskinlerde primer sinir sistemi tümörleri,
pinealoma, dermoid ve epidermoid tümörlerde
hipotalamus fonksiyon bozukluguna neden olur.
Diabetes insipitus hipotalamik lezyonlarda görülen
yaygin belirtidir, fakat primer hipofiz lezyonlari ile
ender görülür. Gonodotropin salgilayan hipofiz
tümörleri ender görülür ve suprasellar uzanimlari çok
nadirdir. Genelde FSH dolanimda yüksektir ve hipofiz
gonad ekseni düsük çalistigindan hipogonadizm ve
düsük yada normal testesteron seviyeleri ölçülebilir.
Erkeklerde LH ve FSH seviyeleri, normal atimli
salgilanmayla dengelenen 20 dk araliklar ile alinan 3
havuz örnegi ile ölçülür. Yüksek gonodotropin
esliginde düsük gonad steroidleri (bu vakada oldugu
gibi) primer gonad yetersizligi ni gösterebilir. Bu
vakanin o yöndende taranmasi söz konusu olabilir.

Bizim olasi patoloji olarak düsündügümüz
germinomlar genellikle pineal bölge veya suprasellar
bölgeden çikarlar. Bu vakada oldugu gibi es zamanli
görülen vakalar bildirilmistir (4,6). Erkek baskin
tümörlerdir. Çocukta ve genç eriskinde görülürler.
Klinik belirtiler basladiktan sonra hizli ilerleyebilirler.
Ependimal ve sisternal yayilim egilimi fazladir.
Germinomalarin MRG bulgulari pineal ve suprasellar
bölgede çok iyi dökümente edilmistir (5). Hem Tl,
hemde T2 agirlikli görüntülerde sinyal intensitesi
komsu beyin dokusu ile benzerdir. Bu bölgedeki
germinomlar genellikle yogun homojen kontra st
tutulumu gösterirler (9) . Yaygin sekilde kalsifiye
olmalari, kistler veya kanarna odaklari göstermeleri
düsüktür. Fakat fokal kalsifikasyon germinomlarda
görülebilir (lO).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 bölge patolojilerinin radyolojik ayirt
edilmesinde büyük önem tasir.

Yüksek radyosensitiviteleri ve tedavi edilebilme
potansiyelleri nedeni ile germinomlarda erken teshis
önemlidir. Germinomlar a-fetoprotein sekrete
etmezler ve b-HCG germinomlarin % 90'mda
saptanmayabilir (4). Tümör markerlari kesin teshis
koymak için yeterli degildir, çünkü bu bölge tümörleri
genellikle miks hücre tipine sahiptir. Pozitif tümör
belirleyicilerine sahip olmayan bu bölge patolojilerinde
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teshis için doku örnegi alinmasi gereklidir.Patoloji ne
olursa olsun öncelikle nöral basiyi kaldirmak ve doku
teshisi koyabilmek amaci ile 3. ventrikülün anterior
kisminda yerlesmis ve interpedünküler fossaya dogru
ilerlemis lezyona müdahale etmek gerekir. Eger
patoloji germinoma olarak gelirse, cerrahiyi takiben
postoperatif radyoterapi ve/ veya adjuvan kemoterapi
yapilabilir (3,8). Klinik bulgular esliginde tüm nöral
aksm damla metastaz yönünden tetkik edilmesi,
karmasik cerrahi tedavilere gitmeden önce tavsiye
edilir. En son olarak bu tümörlerde etoposide ve
cisplatin ile neoadjuvan kemoterapi beraberinde
eksternal radyoterapinin hayli etkin oldugu
gösterilmistir (1).
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III) Bu klinik tablo ve radyolojik tetkikler
isiginda, hastada tani ve tedavi plani olusturmada
göz önüne alinmasi gereken bulgular:

Multipl intrakraniallezyon
Belirgin nöroendokrin disfonksiyon
Klinik olarak öncelikle korunmasi ya da

ilerlernemesi gerekli fonksiyon kaybi, en etkin ve
öncelikli tedavi yöntemine karar verme

a. MultipI intrakraniallezyonIar, serebral doku
içerisinde yerlesmis olmalari halinde, metastatik
tümör, enfeksiyon(apse, tüberküloma) yada
multisentrik glial tümörleri akla getirir.

Hastanin MRI tetkikinde Iezyonlarin belirgin
olarak ekstra-aksiyeJ, yani serebral doku disinda
olmasi, enfeksiyon ya da tümörde rastIanmasi
gereken lezyon çevresi ödemin oImamasi, yas grubu,
bu taniIardan uzaklastirmaktadir. Pineal ve
suprasellar lezyonIarin birlikte oImasinin iIk
düsündürecegi patoloji, germ hücreli tümörlerdir.
Intrakranial germ hücreli tümörler 30 yas altinda
siktir, pineal bölge disinda en sik olarak rastlandiklari
bölge suprasellar bölgedir ve özellikle MR
çalismalarinda, fizyoIojik olarak birbirleri ile
baglantili bu bölgede eszamanli tümör tesbiti çok
nadir degildir.

b. Hastanin tüm nörolojik ve endokrin
bulgulari, suprasellar kitle ile açiklanabiIir. Diabetes
insipitus tablosu, suprasellar kitIeler içerisinde en çok
germ hücreli tümörlerde iIk bulgu olarak
görülmektedir. Suprasellar kitlenin MR görüntüsü,
yani homojen boyanmis olmasi, çevre dokuyu
itmekten çok adeta suprasellar sistemanin sekline
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uygun büyümesi gözönüne alindiginda, muhtemel
tanilar içinde germ hücreli tümör, kraniofaringioma
ya da optik/hipotalamik gliomalarin önüne
geçmektedir. Germ hücreli tümörlerin sik oldugu
ülkelerdeki istatistikler gözönüne alindiginda,
diabetes insipitus, görme kaybi ve hipofiz ön Iob
disfonksiyonu triadi germ hücreli tümör için adeta
patognomonik bir triad olarak kabul edilmektedir.
Kan ve BOS' taki incelenen tümör isaretleyicileri (
beta-HCG ve aIfa-fetoprotein) degerlerinin negatif
oImasi germ hücre Ii tümör tanisini ekarte ettirmez,
bu degerlerin özellikle germinoma alt grubunda
yükselmemis olmasi beklenir.

c. Pineal lokalizasyonlu olgularda tümör
isaretleyicileri negatif olan olgularda bile, klinik ve
radyolojik bulgularla, doku tanisi olmaksizin
radyoterapi ve kemoterapi protokollerini test oIarak
uygulayarak olumlu sonuç halinde devam eden
gruplar oldugu gibi, stereotaksik biopsi ve adjuvan
tedavi önerenler de mevcuttur. Ancak bu hastada,
korunmasi gereken sol gözdeki azalmis görme
fonksiyonunu korumak ön planda olmalidir. Bu
nedenle, gerek histolojik taniyi dogrulamak, gerekse
soloptik siniri mümkün oldugunca dekomprese
etmek için suprasellar kitleye yönelik bir cerrahi
tedavi önerilir. Sag pterional kraniotomi ile
dekompesyon (total tümör çikarilmasi girisiminin,
hipotalamik orijinli olmasi çok muhtemel bu lezyon
için çok agir bir morbidite tasidigi göz önünde
tutulmalidir) ve histopatolojik incelemeye göre de
adjuvan tedavi planlamasi uygun olur.
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