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Norosiriirjide Konsultasyonlar - 5

21 yasinda erkek hasta gérme kaybi ve bas agris:
sikayetiyle yatirildi. Hastanin dykiisiinden, 1 yil énce
sag gorme azalmasi, birkag ay sonrada sol gorme
azalmasi basladigr 6grenildi. 5 ay oncesine kadar
herhangi bir tetkik yaptirmayan ve tedavi almayan
hastaya, gok su i¢gmeye ve sik idrara gitmeye
baslamas: tizerine basvurdugu dahiliye hekimi
tarafindan miniril nazal sprey verilmis. 1 ay 6nce sag
gormenin tam kaybolmasi, solda ise ileri derecede
azalmasi tizerine basvurdugu goéz hekimince
Bilgisayarli Tomografi ¢ektirilmis ve sonucuyla sevk
edilmis. 6 aydir libido kayb1 ve empotanst oldugu
ogrenildi.

Oz ve soy gegmisinde bir 6zellik bulunmayan
hastanin sistemik fizik muayenesinin normal oldugu
gorildi. Norolojik muayenede; Sag pupil dilate,
direk 151k reaksiyonu yok, gérme tam kayip. Solda
ise 2 metreden parmak sayiyor, pupilde indirekt g1k
reaksiyonu almamadi. Bagka norodefisit saptanmadi.

Yapilan labaratuar tetkiklerde: idrar
biyokimyas1 ve dansitesi normal, kan serum FSH ve
LH yiiksek, testesteron ve serbest T4 dtistik bulundu.
Bunlarin disinda on hipofiz veya hedef organ
hormonlar: ve kan elektrolitleri normal bulundu.
Incelenen tiimér isaretleyicileri ( beta-HCG, alfa-
fetoprotein, CEA, CA 19-9 ve PSA) normal sinirlarda
goriildii. Uroloji konsultasyonunda sekonder cinsiyet
karekterlerinin tam oldugu, ancak spermiograminda
semen miktarinin az olup (1 cc), hi¢ sperm
goriilmedigi kaydedildi. Hastanin diagnostik LP ile
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alinan BOS 6rneginde de, beta-HCG ve alfa-
fetoprotein incelemesi dahil bir patoloji saptanmadi.
Hastanin MR kesitleri sunulmustur (resim 1, 2, 3).
Tani, tedavi ve takip onerileriniz nelerdir?

Dr. Etem Beskonakli, Dr. Erkan Kaptanoglu,
Dr. Yamag¢ Taskin.
Ankara Numune Hastanesi 1. Norogirtrji Klinigi.
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I) Germ hiicresi timérleri genellikle ¢cocuklar
ve gengleri tutar ve ender olarak intrakraniyal
yerlegimlidirler. Olgun teratomlar diginda hemen
hepsi kétit huyludurlar. Germinomlar 6zellikle
radyoterapiye duyarli olmalar1 nedeniyle tedaviye
oldukga iyi yanit verirler. Cerrahinin histolojik taniy1
koyma disinda bir rolti yoktur (Jakacki R). Tam
serum ya da BOS'ta normal alfaFP seviyesi ve hafif
betalHCG seviyesi yliksekligi ile gliglendirilir. Hasta
21 yasinda AFP ve normal beta-HCG ile bu olasilig
dislamamaktadir.

MRG tetkiklerinde olguda suprasellar ve pineal
bolgede iki ayn kitle izlenimi mevcuttur. On hipofiz
hormonlart FSH ve LH disinda normal bulunmus;
bu durum hipofizer hormon aktif bir adenomu dislar
gibi goriinmektedir. Ancak sagda vizyon kaybmm
olusu ve solda ileri gorme bozuklugu ciddi bir
kiazmatik basiy1 diistindtirmektedir. Sekonder seks
karakterlerinin tam olmas: pineal kaynakli bir
timoru ekarte ettirmektedir. Kang ve arkadaslarmin
sundugu 43 pineal bolge tiimorli hasta serilerinde
ancak ikisi hem pineal hem de suprasellar bolgede
yer almustir. Yani bu durum son derece ender bir
olguyu isaret etmektedir. Germ hiicreli tiimorlerde
prognozun daha iyi olmasi (5 yillik yasam stiresi
J87)na karsin germinomatoz-olmayan hiicre kokenli
timorlerde prognoz oldukca kéttudir (mortalite
%33) (Kang et al.).

Olgunun “trilateral retinoblastom” olmasi
(bilateral retinoblastom ile birlikte ektopik PNET)
(Bejjani et al.) pineal ve suprasellar bolgedeki
kitlelerin intraokdler kitlelerden énce gozlenmesi de
akilda tutulmahdir (Skulski et al.). Ancak bu
olgunun yasimin daha ileri olmas: bu olasihg
azaltmaktadir.

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

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

Biitiin bu olasiliklardan ayri olarak lenfoma, va
da diger tedavisi olanakli olan iyi huylu patolojiler
de diistintilebilinir.

Apudom olasilig1 paragangliom, hipofiz
adenomu, pinealositom esligi bildirilmis olimasina
karsin son derece akademik gibi gortinmektedir

(Nakano et al.)

Bu durumda yapilmas: gereken histolojik taniy:
koyma amaci ile daha glivenli olacak stercotaktik
biyopsi (S§Tb), tercihan pineal kitleden (Matsumolo
et al.) ya da endoskopik olrak her iki kitleden de
biyopsi almak olabilir (Ellenbogen et al, Gaab
et al.). Ancak olguda gortilebildigi kadar ile
hidrosefalinin olmamasi endoskopik girisimi giivenli
kilmayabilir. Ben bu durumda bu olgu icin 5Tb'vi
oneririm. BT ya da tercihan MRG esliginde biyopsi
ilk adim olmahdir. Germinom sonucunda tedawi
modalitesinde prognozu iyi yonde etkileyeceginden
radyoterapi (tercihan iyi planlanmus bir radvosiriirji
(Liu et al.)) kacinilmaz olacaktir.

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

Ya da bu konuda daha tecrtibeli olan Japon
yazarlarin RT+KT program: uygulanabilir
(Matsutani M). Boyle bir olasilik bu hasta icin AFP
ve beta-HCGnin yiksek olmamas: nedeniyle
diisiiktiir.

Bu olasiliklarm hepsinin cisida benign bir
patoloji histopatolojisi durumunda dncelikle
kiazmatik basiy: ortadan kaldiracak ve total
eksizyonu hedefleyen bir sag pterional kraniotomi
ve ardindan pineal bolgeye (cerrahm tecriibesine
gore sececegi bir yaklasim vontemi ile) girisim
hedeflenmelidir. Ben genellikle ytiz asag: vatar
pozisyonda kombine (infratentoriyel supraserebellar
ve transtentoriyel) girisim ile hazirhik yapip oncelig
supraserebellar girisime verme egilimindeyim.

Prof.Dr.Nezih Oktar
Ege Universitesi Norosiriirji ABD
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II) Beskonakli ve arkadaslarmin bu ¢ok ilging
vakasinda anlamh bir sonuca ulagabilmek igin
yetersiz veri verilmesine karsin eldeki klinik,
radyolojik ve biyokimyasal verilere dayanarak
suprasellar (3. ventrikiiliin anterior kismim ve
interpedtinkiiler sisternay1 doldurmus) ve pineal (3.
ventrikiilin posterior kismini doldurmus) bolgedeki
timorlere ait en muhtemel tanin es zamanh
gortilen germinoma oldugu soylenebilir. Gonderilen
MR goriintiilerinin cok yetersiz olmasina ragmen
sagittal MRG kesitlerinde 4. ventrikiiliin tabaninda
hiperintens lezyonunda BOS yayilimi ile damla
metastazi oldugu dngiiriilebilinir. Asimetrik gérme
kaybi ve bagagrisi, hipofiz fonksiyonlarimm kaybr ile
veya kayb1 olmaksizin birlikte goriinimu sella

182

Beskonakli: - Norosiriivjide  Konsulfasyonlar

bolgesi tiimorleri igin belirleyicidir. Suprasellar ve
pineal lokalizasyonda bu yas grubunda ayirici
tan1 yapilmasi gereken pekgok patoloji soz
konusudur ve spesifik tani sikhikla histopatolojik
olarak konur (7). Kraniofarengioma, germinomalar,
nongerminamatoz tiimorler, dermoid, epidermoid
tiitmorler, kolloid kistler, ependimoma, koroid
pleksus tiimorleri, hamartoma, pinealoma, glioma,
norositoma, lenfoma, meningioma, sarkoma,
metastazlar ve hemanjioblastoma ilk akla gelenlerdir.

Kraniofarengiomalar cocuklukta gortlen en
yaygin supratentoriyel tlimdorlerden biri olmasina
karsin, en azindan yaris1 ilk klinik semptomlarim
20 yasin tizerinde verirler. Klinik olarak ilerlemesi
yavastir, fakat bu vakada hizli bir kittlesme
olmustur. Cocukta ve eriskinde farkli klinik
davranisa sahiptirler. Cocuklukta gogunlukla
kalsifiyedir. Papilodem gocukta sik, eriskinde optik
atrofi yaygindir. Hipofiz adenomlarinda gorulen
klasik bitemporal hemianopsinin tersine asimetrik
gorme alan1 defekti yaratirlar. Parsiyel
hipopituitarizm, ozellikle gonodotropin
yetmezlikleri erigkinlerde gocuklardakinden daha
yaygindir. Makroskopik olarak diizensiz smurh,
heterojen ve lobiile kitleler seklinde 3. ventrikiiltin
icine dogru komprese ederek, invaze etmeden
biiyiiyebilen kraniofarenjiomalar ¢ogunlukla
parsiyel kistik, nadiren tam soliddirler. Geligimsel
doénemde artik olarak infindubuler sapin yiizeyine
ve 3. ventrikiiliin tabaninim anterior'una vapisik
kalmig squamous hiicreler 3. ventrikiilin
icindede bulunabilir (2). Intraventrikuler
kraniofarengiomalarm ¢ogu 3. ventrikiilin tabaninin
anterior kismindan ¢ikarlar. Bu timdarler tipik
suprasellar kraniofarengioma ile karsilagtinldiginda
daha az oranda kalsifikasyon ve kistik dejenerasyon
gosterirler ve gogunlukla solidtirler (2). Kolloid
kistlerden ayirt edilmeleri zor olabilir. Cocuklarda
ve geng yetiskinlerde hipotalamus fonksiyon
bozukluguna en sik sebep olan patoloj
kraniofarenjiomalardir. Fakat bu vakadaki multiple
goriniim ve ameliyat 6ncesi metastaz ile birlikte
olmasi literatiirde bildirilmis degildir.

Yetigkinlerde primer sinir sistemi tlimorleri,
pinealoma, dermoid ve epidermoid timorlerde
hipotalamus fonksiyon bozukluguna neden olur.
Diabetes insipitus hipotalamik lezyonlarda goriilen
yaygin belirtidir, fakat primer hipofiz lezyonlari ile
ender goriiliir. Gonodotropin salgilayan hipofiz
timorleri ender gortiliir ve suprasellar uzanimlar
¢ok nadirdir. Genelde FSH dolanimda ytiksektir ve
hipofiz gonad ekseni distik calistigindan
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hipogonadizm ve disilik yada normal testesteron
seviyeleri olgulebilir. Erkeklerde LH ve FSH
seviyeleri, normal ahmh salgilanmayla dengelenen
20 dk araliklar ile aliman 3 havuz érnegi ile dlgtiliir.
Yiiksek gonodotropin esgliginde diisiik gonad
steroidleri (bu vakada oldugu gibi) primer gonad
yetersizligini gosterebilir. Bu vakanin o yondende
taranmasi s0z konusu olabilir.

Bizim olas1 patoloji olarak digiindiigiimiiz
germinomlar genellikle pineal bolge veya suprasellar
bolgeden cikarlar. Bu vakada oldugu gibi eg zamanh
goriillen vakalar bildirilmigtir (4,6). Erkek baskin
timorlerdir. Cocukta ve geng erigkinde gortiliirler.
Klinik belirtiler basladiktan sonra izl ilerleyebilirler.
Ependimal ve sisternal yayihm egilimi fazladur.
Germinomalarin MRG bulgular1 pineal ve
suprasellar bolgede ok iyi dokiimente edilmistir (5).
Hem T1, hemde T2 agirhkl goriintiilerde sinyal
intensitesi komsu beyin dokusu ile benzerdir. Bu
bolgedeki germinomlar genellikle yogun homojen
kontrast tutulumu gosterirler (9) . Yaygim sekilde
kalsifiye olmalari, kistler veya kanama odaklar
gostermeleri distiktiir . Fakat fokal kalsifikasyon
germinomlarda gortlebilir (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 biiyiik
Onem tasir.

Yiiksek radyosensitiviteleri ve tedavi edilebilme
potansivelleri nedeni ile germinomlarda erken teshis
onemlidir. Germinomlar a-fetoprotein sekrete
etmezler ve b-HCG germinomlarin % 90"inda
saptanmayabilir (4). Timor markerlar1 kesin teshis
koymak icin yeterli degildir, ¢iinkii bu bdlge
tiimorleri genellikle miks hiicre tipine sahiptir.
Pozitif tiimor belirleyicilerine sahip olmayan bu
bolge patolojilerinde teshis igin doku 6rnegi alinmasi
gereklidir.Patoloji ne olursa olsun oncelikle noral
basiy1 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 yontinden tetkik edilmesi, karmasik cerrahi
tedavilere gitmeden dnce tavsiye edilir. En son olarak
bu tiimdrlerde etoposide ve cisplatin ile neoadjuvan
kemoterapi beraberinde eksternal radyoterapinin
hayli etkin oldugu gosterilmistir (1).
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Norosirtirji Anabilim Dal

ITI) Bu klinik tablo ve radyolojik tetkikler
1s1ginda, hastada tan ve tedavi planm olusturmada
g6z ontne alinmasi gereken bulgular:

Multipl intrakranial lezyon

Belirgin néroendokrin disfonksiyon

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

a. Multipl intrakranial lezyonlar, serebral doku
icerisinde yerlesmis olmalar: halinde, metastatik
tiimor, enfeksiyon(apse, tiiberkiiloma) vada
multisentrik glial tlimorleri akla getirir.

Hastanm MRI tetkikinde lezyonlarm belirgin
olarak ekstra-aksiyel, yani serebral doku diginda
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olmasi, enfeksiyon va da tiimorde rastlanmasi gereken
lezyon gevresi 6demin olmamasi, yas grubu, bu
tanilardan uzaklastirmaktadir. Pineal ve suprasellar
lezyonlann birlikte olmasimn ilk diistindiirecegi
patoloji, germ hiicreli tiimérlerdir. Intrakranial germ
hiicreli tiimorler 30 yas altinda siktir, pineal bolge
disinda en sik olarak rastlandiklar: bolge suprasellar
bolgedir ve ozellikle MR ¢alismalarinda, fizyolojik
olarak birbirleri ile baglantih bu bolgede eszamanh
tumor tesbiti cok nadir degildir.

b. Hastanin titm noérolojik ve endokrin
bulgulari, suprasellar kitle ile agiklanabilir. Diabetes
insipitus tablosu, suprasellar kitleler icerisinde en ¢ok
germ hiicreli timorlerde ilk bulgu olarak
gorilmektedir. Suprasellar kitlenin MR gorintiisti,
yani homojen boyanmis olmasi, gevre dokuyu
itmekten ¢ok adeta suprasellar sisternanin sekline
uygun bliytimesi gézoniine alindiginda, muhtemel
tanilar iginde germ hiicreli tiimor, kraniofaringioma
ya da optik/hipotalamik gliomalarm ontine
gecmektedir. Germ hiicreli tiimérlerin sik oldugu
tilkelerdeki istatistikler gézontne alindiginda,
diabetes insipitus, gorme kaybi ve hipofiz 6n lob
disfonksiyonu triad1 germ hiicreli tiimor icin adeta
patognomonik bir triad olarak kabul edilmektedir.
Kan ve BOS’ taki incelenen tiimér isaretleyicileri
(beta-HCG ve alfa-fetoprotein) degerlerinin negatif
olmas: germ hiicreli tiimor tanmisim ekarte ettirmez,
bu degerlerin 6zellikle germinoma alt grubunda
yiikselimemis olmasi beklenir.

c. Pineal lokalizasyonlu olgularda tiimor
isarctleyicileri 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 én planda olmalidir. Bu
nedenle, gerek histolojik taniyr dogrulamak, gerekse
sol optik siniri miimkiin oldugunca dekomprese
etmek icin suprasellar kitleye yonelik bir cerrahi
tedavi Onerilir. Sag pterional kraniotomi ile
dekompesyon (total tiimor c¢ikarilmas: girisiminin,
hipotalamik orijinli olmasi cok muhtemel bu lezyon
icin ¢ok agir bir morbidite tasidigi goz oOntinde
tutulmalidir) ve histopatolojik incelemeye gore de
adjuvan tedavi planlamasi uygun olur.

Dr. Nejat Akalan
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Norosirtirji Anabilim dali
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Hastaya Yapilanlar: Hastadaki lezyonlarin
pineal ve suprasellar bélgede eszamanh verlesmis
germinom oldugu diigliniildii. Bu tiir yerlesimlerin
klasik bulgular1 olan hipofizer-hipotalamik
yetmezlik ve goérme bozukluklari hastada
bulunmaktadir (1). Radyolojik olarakda bu tan
yiiksek olasihikda distintilmtstiir. Bu tur kitlelerde
yapilabilecek tanisal tetkikler sunu kisminda
belirtildigi gibi bliyiik kismuyla yapilnistir. Olas
baska odaklar icin tim spinal bolge MR ile tarannus
ve normal bulunmustur. Tedavi planlanmasinda;
eger germinom diistiniiliiyorsa -ki radyosensitif bir
timor oldugu bilinmektedir- iki ana yol
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tartisihmaktadir. Birincisi, dncelikle suprasellar
Kitleden o andaki norolojik tabloyu bozmayacak
sekilde bir dekompresyon veya biopsi yapmak
(kitlelerin sadece birinden biopsi almak yeterli),
germinom dogrulanirsa radyoterapiye baslamaktir.
Digeri ise, biopsi yapmadan kicik doz bir
radyoterapiile test yapmaktir (1-3). Eger test dozuyla
tiimor kiictilmesi gézlenirse normal dozla (40-56 Gy)
tedaviye devam etmektir. Tarafimizdan birinci ve en
stk uygulanan tedavi segenegi kesin tani ve gereksiz
radyasyonu Onlemek igin tercih edilmistir.
Suprasellar kitleye sag subfrontal yolla ulasilmigtir.
Sag taraf daha fazla olmak tizere her iki optik sinir
ve kiazmanin genisleyip balone oldugu, normal
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konturlarmin kayboldugu giézlenmistir. Sag optik
sinir bolgesine uyan yerden biopsi alinarak amelivat
sonlandirilmistir. Amelivat sonrast genel ve norolojik
tablosu iyi seyreden hasta hipofizer yetmezlik igin
replasman tedavisine alinmug, histopatolojisinin
germinom gelmesi tizerine radyoterapive verilmistir.
Radyoterapi klinigince hastaya lokal ve tiim beyin
56 Gy 1s1mn planlanmis ve 20 Gy sonrast MR
kontrolunda suprasellar ve pineal bolge kitlelerinin
ileri derecede kiigiildigu gozlenmistir (Resim 4, 5).
Hastanin 56 Gy sonrasi kontrolunde ise kitle
boyutlarinin daha da azaldig saptandi (Resim 6).
Simurl sayidaki germinom serilerinde de benzer bir
seyir izledigi bildirilmektedir (1,4,5). Hastanin
endokrin bulgularinda bir degisiklik olmamasma
ragmen solda gorme keskinligi artmig, sagda iseisik
hissi baglamistir. Hastanin takibi devam etmektedir.
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