
Türk Nöro~ir/irji Dergisi 12: 180 - 185, 2002 Be~kol1akli: Nöro~ir/irjidc KOI1"liltlis.iiolilil/'

Nörosirürjide Konsu1tasyonlar - 5

21 yasinda erkek hasta görme kaybi ve bas agrisi
sikayetiyle yatirildL Hastanin öykÜsünden, 1 yil 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 miniril nazal sprey verilmis. 1 ay önce sag
görmenin tam kaybolmasi, solda ise ileri derecede
azalmasi üzerine basvurdugu göz hekimince
Bilgisayarli Tomografi çektirilmis ve sonucuyla sevk
edilmis. 6 aydir Iibido 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 inetreden parmak sayiyor, pupilde indirekt isik
reaksiyonu alinamadL Baska nörodefisit saptanmadL

Yapilan labaratuar tetkiklerde: idrar
biyokimyasi ve dansitesi normaL, kan serum FSH ve
LI-! yÜksek, testesteron ve serbest T4 dÜsÜk bulundu.

Bunlarin disinda ön hipofiz veya hedef organ
hormonlari ve kan elektrolitleri normal bulundu.

Incelenen tümör isaretleyicileri ( beta-HCC, a]fa­
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
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alinan BOS örneginde de, beta-HCC ve alfa­
fetoprotein incelemesi dahil bir pa toloji sapta nmad 1.

Hastanin MR kesitleri sunulmustur (resiiTI I, 2, 3).
Tani, tedavi ve takip önerileriniz nelerdir?

Dr. Etem Beskonaklii Dr. Erkan Kaptanoglu,
Dr. Yamaç Taskin.
Ankara Numune Hastanesi L Nörosirürji Klinigi.

---------------------------------------------------------------------------------------
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Nörosirürjide konsültasyonlar- S

i) Genn hücresi tümörleri genellikle çocuklari
ve gençleri tutar ve ender olarak intrakraniya]
yerlesimlielirler. Olgun teratomlar disinda hemen
hepsi kötü huyludurlar. Germinom]ar özellikle
radyoterapiye duyarli olmalari nedeniyle tedaviye
oldukça iyi yanit verirler. Cerrahinin histolojik tani yi
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 o]asiligi
disIamamaktadir.

MRG tetkikIerinde olguda suprasellar ve pineal
bölgede iki ayri kitle izlenimi mevcuttur. Ön hipofiz
hormonIari FSB ve LB disinda normal bulunmus;

bu duruin hipofizer hormon aktifbir adenomu dislar
gibi görÜnmektedir. Ancak sagda vizyon kaybinin
olusu ve solda ileri görme bozuklugu ciddi bir
kiazmatik basiyi düsündürmektedir. Sekonder seks
karakterlerinin tam olmasi pineaI kaynakli bir
tümörÜ ekarte ettirmektedir. Kang ve arkadasIarinin
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 tÜ1Tiörlerde
prognozun daha iyi olmasi (5 yillik yasam sÜresi
%87)na karsin germinomatöz-o]mayan hÜcre kökenli
tÜmöderde prognoz oldukça kötÜdür (mortalite
%33) (Kang et aL).

Olgunun "trilateral retinoblastom" olmasi
(bilateraI retinobIastom ile birlikte ektopik PNET)
(Bejjani et aL) pineal ve suprasellar bölgedeki
kitlelerin intraokÜ1er kitlelerdenönce gözlenmesi de
akilda tutulmalidir (Skulski el aL). Ancak bu

olgunun yasinin daha ileri olmasi bu olasiligi
azaltmaktadir.

Olguda mu1tipl endokrin neop]azma 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 o]asiligi da son
derecede ender de olsa (Peat et aL) dÜsünÜIebilinir.
Eski görüse göre suprasellar yerlesimli
germinomlarin "ektopik pinealom" olarak
ad]andirilmalari günÜmüzde artik geçersiz
sayi]maktadir. (Lu et al.) Bun]arin histolojisi
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testislerdeki seminoma ya da overlerdeki
disgerminomuna benzer.

BütÜn bu olasiliklardan ayri olarak lenfomei, yei
da diger tedavisi olanakli olan iyi huylu patolojiler
de düsünülebilinir.

Apudom olasiligi paragangliom, hipofiz
adenomu, pinealositon. esligi bildiriImis olmasina
karsin son derece akademik gibi görÜninektedir
(Nakano et aL)

Bu durumda yapilmasi gereken histolojik taniyi
koyma amaci ile daha güvenli olacak stereotaktik
biyopsi (SIb), tercihan pineal kitleden (Matsu11loto
et aL) ya da endoskopik olrak her iki kitleden de
biyopsi almak olabilir (Ellenbogen et al, Caab
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 tedcwi

modalitesinde prognozu iyi yönde etkileyeceginden
radyoterapi (tercihan iyi planlanmis bir radyosirÜrji
(Liu et aL)) kaçmilmaz olacaktir.

Non-gerniinal kötü huylu bir hÜcre tÜl1lörÜ
histopatolojisinde «sandviç tedavisi» (Kemoterapi­
radyasyon-kemoterapi) ile en iyi prognoz elde edecek
tedavi modalitesine geçilir (Robertson et al.)

Ya da bu konuda daha tecrÜbeli olan Japon
yazarlarin RT+KT programi uygulanabilir
(Matsutani M). Böyle bir olasilik bu hasta için AFP
ve beta-HCGnin yÜksek olmamasi nedeniyle
dÜsüktÜr.

Bu olasiliklarin hepsinin disinda benign bir
patoloji histopatolojisi durumunda öncelikle
kiazma lik basiyi ortada n kald ira ca k ve to ta i
eksizyonu hedefleyen bir sag pterional krClniotomi
ve ardindan pineaI bölgeye (cerrahin tecrÜbesine
göre seçecegi bir yaklasim yöntemi ile) girisim
hedeflenmelidir. Ben genellik]e yÜz asagi y;:itar
pozisyonda kombine Cinfratentoriyel supraserebdl;:ir
ve transtentoriyel) girisim ile h;:izirlik 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. ventrikÜIÜn 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 BOS yayilimi ile damla
metastazi oldugu öngürÜlebilinir. Asimetrik görme
kaybi ve basagrisi, hipofiz fonksiyonlarinin kaybi ile
veya kaybi olmaksizin birlikte görünümü sella
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bölgesi tümörleri için belirleyicidir. Supraseiicir ve
pineal lokalizasyonda bu yas grubunda ayinci
tani yapilmasi gereken pekçok patoloji söz
konusudur ve spesifik tani siklikla histopatolojik
olarak konur (7). Kraniofarengioma, germinomalar,
nongerminamatöz tÜmörler, dermoid, epidcrmoid
tÜmörler, kolloid kistler, ependimomei, koroid
pleksus tÜmörleri, hamartoma, pinealoma, gliomei,
nörositoma, lenfoma, meningioma, sarkomei,
metastazlarve hemanjioblastoma ilk aklei gelenlerdir.

Kraniof~rengiomalar çocuklukta görÜlen en
yaygin supratentoriyel tÜmörlerden biri olmasina
karsin, en azindan yarisi ilk klinik semptomleirini
20 yasin Üzerinde verirler. Klinik olarak ilerlemesi
yavastir, fakat bu yakada hizli bir kÖtÜlesme
olmustur. Çocukta ve eriskinde farkli klinik
davranisa sahiptirler. Çocuklukta çogunlukla
kalsifiyedir. Papilödem çocukta sik, eriskinde optik
atrofi yeiygindir. Hipofiz adenomleirinda gÖrülen
klasik bitemporal hemianopsinin tersine asimetrik
görme alani defekti yareitirbr. Peirsiyel
hipopituitarizm, özellikle gonodotropin
yetmezlikleri eriskinlerde çocuklardakinden dali,)
yaygindir. Makroskopik olarak dÜzensiz sinirli,
heterojen ve lobÜle kitleler seklinde 3. ventrikühin
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. ventrikÜ!Ün
içindede bulunabilir (2). IntraventrikÜler
kraniofarengiomalarin çogu 3. ventrikÜIÜn tabaninin
anterior kismindan çikarlar. Bu tÜmÖrler tipik

suprasellar kraniofarengioma ile karsilastirild iginda
daha az oranda kalsifikasyon ve kistik dejenerasyon
gösterirler ve çogunlukla solidtirler (2). Kolloid
kistlerden ayirt edilmeleri zor olabilir. Çocuklarda
ve genç yetiskinlerde hipotaleimus fonksiyon
bozukluguna en sik sebep olan patoloji
kraniofarenjiomalardir. Fakat bu vakadaki multiple
görünüm ve ameliyat öncesi metastaz ile birlikte
olmasiliteratÜrde bildirilmis degildir.

Yetiskinlerde primer sinir sistemi tÜmörleri,
pinealoma, dermoid ve epidermoid tümörlerde
hipotalamus fonksiyon bozuklugunei neden olur.
Diabetes insipitus hipotalamik lezyonlarda görÜlen
yaygin belirtidir, fakat primer hipofiz lezyonlan ile
ender -görÜlÜr. Gonodotropin salgilayan hipofiz
tümörleri en der görülÜr ve suprasellar uzanimlein
çok nadirdir. Genelde FSB dolanimda yüksektir ve
hipofiz gonad ekseni dÜsük çalistigindein
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hipogonadizm ve düsük yada normal testesteron
seviyeleri ölçülebilir. Erkeklerde LH ve FSB
seviyeleri, normal atimli salgilanma yla dengelenen
20 dk araliklar ile alinan 3 havuz Örnegi ile Ölçülür.
Yüksek gonodotropin esliginde düsük gonad
steroidleri (bu vakada oldugu gibi) primer gonad
yetersizligini gösterebilir. Bu vakanin o yöndende
taranmasi söz konusu olabilir.

Bizim olasi patoloji olarak düsündügümüz
germinomlar genellikle pineal bölge veya suprasellar
bölgeden çikarlar. Bu vaka da 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.
Gerininomalarin MRG bulgulari pineal ve
suprasellar bölgede çok iyi dökÜmente edilmistir (5).
Hem Tl, hemd e T2 agirlikli görüntülerde sinyal
intensitesi komsu beyin dokusu ile benzerdir. Bu
bölgedeki germinomlar genellikle yogun homojen
kontrClst tutulumu gösterirler (9) . Yaygin sekilde
blsifiye olmalari, kistler veya kanama odaklari
gÖstermeleri dÜsÜktür. Fakat fokal kalsifikasyon
genninomlarda görülebilir (lA). Bu olguda sagittal
ve aksi yel MRG' de suprasellar kitlenin arka alt
periferindeki ve aksiyel MRG pinealdeki kitlenin
merkezindeki sinyalsiz cilan 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-I-ICG germinomlarin % 90'inda
sClptanniayabilir (4). Tümör markerlan kesin teshis
koymak için yeterli degildir, çünkÜ bu bölge
tümörleri genellikle miks hÜcre tipine sahiptir.
Pozitif tÜmÖr belirleyicilerine sahip olmayan bu
bölge patolojilerinde 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 aksin damla
metastaz yönÜnden tetkik edilniesi, karmasik cerrahi
tedClvilere gitmeden önce tavsiye edilir. En son olarak
bu tÜinÖrlerde etoposide ve cisplatin ile neoadjuvan
kemoterapi beraberinde ekstemal radyoterapinin
hayli etkin oldugu gÖsterilmistir (1).
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III) Bu klinik tablo ve radyolojik tetkikler
isiginda, hastada tani ve tedavi plani olusturiwida
göz önÜne alinmasi gereken bulgular:

Multipl intrakranial lezyon
Belirgin nöroendokrin disfonksi yon
Klinik olarak öncelikle korunmasi ya da

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

a. Multipl intrakranial lezyonlar, serebral doku
içerisinde yerlesmis olmalari halinde, metastatik
tÜmör, enfeksiyoneapse, tÜberkÜloma) Yilda
multisentrik glial tÜmörleri akla getirir.

Hastanin MRI tetkikinde lezyonlarin belirgin
olarak ekstra-aksiyel, yani serebral doku disinda
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olmasi, enfeksiyon ya da tümörde rastlanmasi gereken
lezyon çevresi ödemin olmamasi, yas grubu, bu
tanilardan uzaklastirmaktadir. Pineal ve suprasellar
lezyonlann birlikte olmasinin ilk düsündÜrecegi
patoloji, germ hücreli tÜniörlerdir. Intrakranial gemi
hücreli tÜmörler 30 yas altinda siktir, pineal bölge
disinda en sik olarak rastlandiklari bölge suprasellar
bölgedir ve özellikle MR çalismalarinda, fizyolojik
olarak birbirleri ile baglantili bu bölgede eszamanh
tÜmör tesbiti çok nadir degildir.

b. Hastanin tÜm nörolojik ve endokrin
bulgulari, suprasellar kitle ile açiklanabilir. Diabetes
insipitus tablosu, suprasellar kitleler içerisinde en çok
gemi hÜcreli tÜmörlerde ilk bulgu olarak
görÜlmektedir. Suprasellar kitlenin MR görüntÜsü,
yani homojen boyanmis olmasi, çevre dokuyu
itmekten çok adeta suprasellar sistemanin sekline
uygun bÜyümesi gözönÜne alindiginda, muhtemel
tanilar içinde germ hücreli tÜmör, kraniofaringioma
ya da optikjhipotalamik gliomalann önÜne
geçmektedir. Germ hÜcreli tÜmörlerin sik oldugu
Ülkelerdeki istatistikler gözönÜne alindiginda,
diabetes insipitus, görme kaybi ve hipofiz ön lob
disfonksiyonu triadi gerin hÜcreli tÜmör için adeta
patognomonik bir triad olarak kabul edilmektedir.
Kan ve BOS' taki incelenen tÜmör isaretleyicileri
(beta-HCG ve alfa-fetoprotein) degerlerinin negatif
olmasi gemi hÜcreli tümör tanisini ekarte ettirinez,
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 olarak
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 plandZl olmalidir. Bu
nedenle, gerek histolojik taniyi dogrulamak, gerekse
soloptik siniri mÜmkün oldugunca dekomprese
etmek için supraseiiar 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.

Dr. Nejat Akalan
Hacettepe Üniversitesi Tip FakÜltesi
Nörosirürji Anabilim dali
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Hastaya Yapilanlar: Hastadaki lez)'onlarin
pineal ve suprasellar bölgede eszamanh yerlesmis
germinom oldugu dÜsünüldÜ. Bu tÜr yerlesimlerin
klasik bulgulari olan hipofizer-hipotalamik
yetmezlik ve görme bozukluklari hastada
bulunmaktadir O). Radyolojik olarakda bu tani
yÜksek olasilikda düsünÜlmüstÜr. Bu tÜr kitlelerde
yapilabilecek tanisal tetkikler sunu kismiiida
belirtildigi gibi büyük kismiyla yapilmistir. Olasi
baska odaklar için tÜm spinal bölge MR ile tZlrCllll11is
ve normal bulunmustur. Tedavi planlanmasinda;
eger germinom düsünülüyorsa -ki radyosensitif bir
tümÖr oldugu bilinmektedir- iki anCl )'01
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tartisilmaktadir. Birincisi, öncelikle suprasellar
kitleden o andaki nörolojik tabloyu bozmayacak
sekilde bir dekoinpresyon veya biopsi yapmak
(kitlelerin sadece birinden biopsi almak yeterli),
germinom dogrulanirsa radyoterapiye baslamaktir.
Digeri ise, biopsi yapmadan küçÜk doz bir
radyoterapi ilc test yapmaktir 0-3). Eger test dozuyla
tÜmör küçülmesi gözlenirsc normal dozla (40-56 Cy)

tedaviye devam etmektir. Tarilfimizdan birinci ve en
sik uygulanan tedavi seçenegi kesin tani ve gereksiz
radyasyonu önlemek için tercih edilmistir.
Suprasellar kitleye sag subfrontal yolla ulasilmistir.
Sag taraf daha fazla olmak üzere her iki optik sinir
ve kiazmanin genisleyip balone oldugu, normal
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konturlarinin kayboldugu gözlenmistir. Sa!:; optik
sinir bölgesine uyan yerden biopsi alinarak amdiyat
sonlandinlmistir. Ameliyat sonrasi genel ve nörolojik
tablosu iyi seyreden hasta hipofizer yetmezlik için
replasman tedavisine alinmis, histopatolojisinin
germinom gelmesi Üzerine radyoterapiye verilmistir.
Radyoterapi klinigince hastaya lokal ve tÜm beyin
56 Cy isin planlanmis ve 20 Cy sonrasi MR
kontrolunda suprasellar ve pineal bölge kitlelerinin
ileri derecede küçÜldügÜ gözlenmistir (Resim 4, 5).
Hastanin 56 Cy sonrasi kontrolunde ise kitle
boyutlarinin daha da azaldigi saptandi (T;;'esim 6).
Sinirli sayidaki germinom serilerinde de benzer bir
seyir izledigi bildirilmektedir (l,4,5). Hastcinin
endohin bulgularinda bir degisiklik oliminiasma
ragmen solda görme keskinligi artmis, sagda ise isik
hissi baslamistir. Hastanin takibi devam etmektedir.
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