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Kraniofaringiomalar, Rathke kesesi artiklarindaki skuamozepitelden gelisen, genellikle sellar/suprasellar bolgeye yerlesen benign ve
nadir timorlerdir. Patolojik olarak adamantinomatdz ve solidpapiller olmak tzere iki alt tipi mevcuttur. Yerlesim yerleri itibari ile genellikle
endokrin disfonksiyonlar ve gérme bozukluklari ile prezente olurlar. Onemli nérovaskiiler yapilara komsuluklari ve yiiksek rekiirrens oranlari
kraniofaringiomalarin tedavisini halen nérosiriirji pratiginde bir ikilem olarak tutmaktadir. lyi tanimlanmis transkraniyal yaklasimlarla ( pteriyonal,
subfrontal, presigmoid) kiyaslandiginda endoskopik endonazal cerrahi (EEC) kaudokraniyal ve ortahat yaklasimlarin etkili bir birlesimi ile
hicbir vitalnérovaskiler yapinin mantiplasyonu gerekmeden timore ulasimi ve genis bir infrakiazmatik sahaya sahip olmayi saglamaktadir. Bu
anatomik avantajin yliksek ¢éztnurlikli bir goériintiileme ile birlesmesi sayesinde EEC'de yiiksek oranda rezeksiyon, endokrin fonksiyonlarin
korunmasi ve gérmede diizelme saglanmaktadir. Bu sayede EEC gliniimUizde pediatrik ve eriskin tim kraniofaringiomalarin tedavisinde etkili
ve guvenli bir tedavi opsiyonu haline gelmistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Kraniofaringioma, Endoskopik endonazal cerrahi, Suprasellar

ABSTRACT

Craniopharyngiomas are benign and rare tumors that develop from squamous epithelium in Rathke’s cleft remnants and are usually located
in the sellar/suprasellar region. There are two pathological subtypes as adamantinomatous and solid papillary. They usually cause endocrine
dysfunction and visual disorders because of their location. Their proximity to important neurovascular structures and the high recurrence
rate continue to pose challenges regarding craniopharyngioma treatment in neurosurgery practice. Endoscopic endonasal surgery (EES) is
able to ensure tumor access and a wide infrachiasmatic field with an effective combination of caudocranial and midline approaches and
without requiring the manipulation of any vital neurovascular structure, when compared with well-defined transcranial approaches (pterional,
subfrontal, presigmoid). Combining this anatomic advantage with high-resolution imaging enables high resection rates, preservation of
endocrine function and visual recovery with EES. EES has therefore become an effective and safe treatment option for both pediatric and adult
craniopharyngiomas.
KEYWORDS: Craniopharyngioma, Endoscopic endonasal surgery, Suprasellar

GiRiS lUsinasyonlar, ndbet, demans, %6 oraninda monopleji ve he-
mipleji ve %12 oraninda yiirime dengesizligi bildirilen diger

Kraniofaringiomalar, Rathke kesesi artiklarinda bulunan sku- bulgulardir (2, 33).

amoz epitelden gelisen, sellar/suprasellar bolgeye yerlesen
benign ve nadir timérlerdir (18, 31). Epidemiyolojik olarak
bimodal yas dagihmi gosterirler, ilk pikini 5-14 yas arasinda,
ikinci pikini 50-74 yas arasinda yapsa da her yasta gorilebil-
mektedirler (18, 3, 20). TUm intrakraniyal tiimdrlerin %2-5ini,
cocukluk ¢agi tiimorlerinin ise % 6-13'Unu olustururlar (18,
3, 20, 30). Genellikle sellar/suprasellar bolgeye yerlesseler de
¢ok nadiren nazofarinks, pontoserebellar kdse ve paranazal
sintslere de yerlesebilirler (11).

PATOLOJi

Kraniofaringiomalar sellar bolgeye yerlesmelerine ragmen
glial veya noral timorler olmayip odontojenik kalintilardan
gelistikleri kabul edilmektedir (11). iki alt tipi vardir; genellikle
cocuklarda gorilen adamantinomat6éz tip ve daha ¢ok
eriskinlerde goriilen papiller tip.

Adamantinomatoz tip, genellikle ilk 2 dekadda gorilen
ve Rathke kesesi artiklarindan gelistigi kabul edilen tiptir
(11). Genellikle yogun kivamli icerigi olan (yag ve kolesterol
kristalleri iceren, motor yagina benzetilen) lobile kistik
komponent ve solid kismi bulunan lezyonlardir (11). Keratinize
doku ve kalsifikasyon sik gordildr.

Kraniofaringiomali hastalarin bagvuru sikayetleri incelendi-
ginde en sik bulgularin; bas agrisi, gérmede bozulma, kismi
veya tam pituiter disfonksiyon, obezite ve diabetes insipitus
(DI) oldugu saptanmistir (11). Primer lezyona bagli olarak ar-
tan intrakraniyal basing ve buna bagli bas agrisi, bulanti ve

kusma goriilebilir. Optik kiazma veya diger optik aparatlan
basi sonrasi gelisen gérme keskinligi ve/veya alani kaybi sik
gorilen semptomlardir. Endokrin disfonksiyonlar ise %80-90
oraninda gorilmektedir (11). Ayrica gorsel veya kokusal ha-
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Papiller tip ise, daha ¢ok eriskinlerde gorilen solid timorler-
dir. Bukkal mukoza kalintilarindan gelistikleri kabul edilir (11).
Kistik yapi ve kalsifikasyon gibi bulgular gostermeyebilir.
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TANI

Kraniofaringiomada tani klinik bulgulari olan hastalarda rad-
yolojik goriintileme yontemleri ile konmaktadir. Bilgisayarli
Tomografi (BT), manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ve
serebralanjiografi kullanilan baslica tetkiklerdir. BT kraniofa-
ringiomlarin yaklasik %90'Inda bulunan kalsifikasyonu gos-
termede ayrica paranazal sinlis ve sellar anatomiyi goster-
mede daha Ustiindir. MRG ise timoriin topografik ve yapisal
ozelliklerini, invazyonunu ve vital dokularla olan iliskisini gos-
termede Ustundur (Sekil 1). Ayrica MRG ile sellar/suprasellar
bolgeye yerlesen diger patolojilerle ayirici taniyr yapmak da
mimkin olmaktadir.

Postoperatif rezeksiyonun degerlendiriimesinde ve takip
slresince niksin belirlenmesinde de BT ve MRG kullanilan
yontemlerdir (Sekil 2).

AYIRICITANI

Sellar/parasellar bolgeye yerlesen lezyonlardan ayirici tanisi
yapilmalidir. Kraniofaringiomalar ile karisabilecek baslica
lezyonlar; Rathke kesesi kisti, hipofiz adenomlari, dermoid-
epidermoid timorler ve pituisitoma sayilabilir.

CERRAHI TEDAVi ve SINIFLAMA

Kraniofaringiomalar, tedavisi her zaman tartisilan ve degisik
fikirlerin oldugu timérlerdir. Yaklasik 8 dekad 6nce bile Cus-
hing bu tiimorleri intrakraniyal timorler icinde yasaklanmis
tiimorler olarak nitelendirmistir (7, 12). Ginimiuizde bile mik-
rosiriirjikal tekniklerdeki butin gelismelere ragmen kraniofa-
ringiomalar hala kotl prognoza sahip olarak diisiintilmekte-
dir. Kraniofaringiomalar, tedavisi cerrahi olan tiimérlerdir. Bu
nedenle de guiiniimuze kadar bir cok transkraniyal mikrosiriir-
jikal teknik kullaniimis ve basarili sonuglar elde edilmistir. Son
yillarda ise EEC nin hizla gelismesi, belli merkezlerin basarili
ve hatta diger yontemlerden daha iyi takip sonuglarini yayin-
lamasi ile kraniofaringiomalarin tedavisinde pir endoskopik
endonazal cerrahi etkili ve glvenli bir yontem olarak yerini
almustir (5,8, 12,17, 21, 26, 35).

Glinlimuize kadar cerrahi tedaviyi planlamak ve en iyi yaklasi-
mi yapmak icin degisik bir cok siniflama kullanilmistir. Bunlar
icinde en sik kullanilanlardan birisi Hoffman ve ark. tarafindan
yapilandir (16). Bu sinflamada timoriin diafragmasella, optik
kiazma ve 3. ventrikil ile olan iliskisi baz alinmistir ve kranio-
faringiomalar subdiafragmatik (intrasellar), subkiazmatik, pre-
kiazmatik, retrokiazmatik ve tamamen intraventrikiiler olarak
siniflandiriimistir. Bu siniflamaya goére de intrasellar olanlara
transsfenoidal (mikroskobik ve /veya endoskopik), intravent-
rikiller olanlara ise transkallozal ve/veya transkortikal ventri-
kller yaklasim 6nerilmistir (11). Buna ragmen, siniflamada yer
alan diger timorlere yaklasim hep tartismali olarak kalmistir.
Fakat EEC'deki son yillarda olan gelisme ve artan tecribe ile
bu timorlere de etkili ve glivenli yaklasim tanimlanmustir.

Tumorin optik kiazmaya gore yerlesimi transkraniyal yakla-
simlar icin en belirleyici 6zelliktir (34). EEC'nin dncilerinden
olan Kassam ve ark. da kraniofaringiomalarin endoskopik
endonazal tedavi yaklagimini planlamak icin bu tiimérlerin
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pituiter stalk ve infindubuluma gore yerlesimini baz alarak
yeni bir siniflama yaptilar (23). Timor pozisyonunun stalka
gore siniflamasinin hangi endonazal cerrahi koridorun kul-
laniimasinda etkili oldugunu gosterdiler (12). Bu sinflamaya
gore kraniofaringiomalari; preinfindubular (prekiazmatik tip
ile ilgili), infindubular (subkiazmatik tip ile ilgili) ve retroinfin-
dibular (retrokiazmatik tip ile ilgili) olmak tzere Uge ayirdilar.

| W et - A
Sekil 1: Kraniofaringiomali bir olgunun preoperatif T1 agirlikh
kontrasth sagital MR'da lobiile kistik kitlenin gorintisa.

Sekil 2: Ayni olgunun piir endoskopik endonazal cerrahi sonrasi
postoperatif T1 agirlikl kontrasth sagital MR'da kitlenin total
rezeksiyonu ve rekonstriiksiyon icin kullanilan yag greftlerinin
gorintuasu.
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Prekiazmatik - preinfindubularkraniofaringiomalar

Tumor suprasellarsisterni kaplamis ve subkaizmatik ve preki-
azmatik alana dogru buytimdastir. Stalk ise timdriin posterio-
runda yerlesmistir (23). Bu timorlerin tedavisinde klasik ola-
rak pterional veya subfrontal yaklagimlar kullanilmistir (9, 34,
37).Yasargil tarafindan savunulan pterional yaklasim daha ¢ok
perikiazmal bolgeye ve karatid bifiirkasyon ticgeninden sup-
rasellar sisterne ulasmada kullanilmistir (37). Ayrica bu yak-
lasimlara orbital veya orbitozigomatik yaklasimlar eklenerek
daha genis eksposure ve manevra alani saglanabilmektedir
(13). Bu yaklasimlarin en biyiik dezavantaji ise karsi optikoka-
rotid reses ve retrokarotid bolgeyi sinirli goriis imkani vermesi
ve suprasellar bolgeye ulasmada optik sinir/kiazma manup-
lasyonu yapilmasi gerekliligidir. Bifrontal transbazal yaklasim
ile her iki optikokarotid resese hakimiyet saglanabilse de fron-
tal lob ekartasyonu gerekmektedir (27). Ayrica tim bu yakla-
simlarda primer veya sekonder olan prefiks kiazma goris ve
calisma alanini son derece etkileyen bir faktordiir (24). EEC
ise antreior orta hat yaklasimi olmasi ve kaudakranial direkt
bakis saglamasi ile suprasellar, subkiazmatik ve prekiazmatik
bolgeye dogrudan ulasimi saglamaktadir (21, 23). Taberki-
lum sella ve posterior planum sfenoidalenin drillenmesi ile
buralara ulasim ¢ok kolaydir. Medial optikokarotid acinin da
drillenmesi ile optikokarotid sisterne rahatlikla ulasilabilmek-
tedir. Preinfindubuler lezyonlar icin sellanin agilmasina gerek
olmadigi gibi stiperiorinterkavernoz siniis de korunabilir (11).
Ayrica supraklinoid ICA'nin erken dali olan siip. Hipofizeal
arter ve dallan bu yaklasimla kolaylikla ayirt edilip korunarak
hem hipofiz ve stalkin hem de optik kiazmanin inferior yiizu-
nln beslenmesi korunabilir (11). Etkilenmis olan pituiter stalk
secilerek miimkiinse de korunabilir.

Subkiazmatik- transinfindubularkraniofaringiomalar

Bu tiimérler infindibulum boyunca biyuyup, stalki genisletip
subkiazmatik bdlgeyeyerleserektiiber sineryumve 3.ventrikiil
tabanina dogru uzanirlar (9, 34). Genellikle timorin st ucu
hipotalamus ile iliskilidir (32). Bu tip kraniofaringiomalarin
hipotalamus ile iliskileri nedeniyle tedavisi zor ve postoperatif
morbiditeleri ylksektir (37). Bu timorler icin yine pterional
ve subfrontal yaklasimlar kullanilmaktadir. Tumoriin kiazmayi
One dogdru itmesi (sekonder prefiks kiazma) maniplasyonu
zorlastirnaktadir. 3. Ventrikil icine dogru buylyen timar
icin lamina terminalis acilarak girisim gerekmekte ve geriye
kalan timor icin prekiazmatik ve optikokarotid yaklagim
gerekmektedir (9, 34, 37). Ya da Yasargil tarafindan sunulan
pterional ve transkallozal transventrikller kombine yaklasim
kullanilabilmektedir (37). EEC de ise tim sellar bolgeye
hakim olup sellar agilisla ve sellanin transpozisyonu ve
transtiberkulim-transplanum yaklasimi ile genis bir cerrahi
saha elde edilebilir (24). Boylece olusan kaudakraniyal
koridor ile stalk insizyonu, 3. ventrikile ulasim ve timor ve
kapsulinin infrakiazmatik bolge ve hipotalamusla iliskisi
kolaylikla goriliip diseksiyonu yapilabilir (12, 23, 24).

Retrokiazmatik- retroinfindubulerkraniofaringiomalar

Bu tip timorler interpedinkiiler sisterni kaplayip, genellikle
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3. ventrikiile dogru buylylp beyin sapini arkaya, optik
kiazmayr ©6ne dogru iterler (11). Bu bolgeye yerlesen
kraniofaringiomalar nérovaskiiler yapilarla (3. sinir, posterior
kominikan arter ve dallar, baziller arter ve dallari, mamiller
body, crus serebri) en yakin iliskili olanlardir. Bu timorlere
transkraniyal yaklasimla pterional, orbitozigomatik ve
subfrontal yaklasimlar kullanilabilmektedir, fakat en blyik
dezavantaj dar bir goriis alani ile norovaskiler yapilarin
mandplasyonunun gerekmesi ve infrakiazmatik alandaki
hipotalamus/kiazma ya giden perforan arterlerin yaralanma
riskidir (1, 13, 34, 37). Bu bdlgeye yaklasimda kullanilan
presigmoid retrolabirintin yaklasimla ulasmak mimkiin olsa
da, temporal lob ekartasyonu gerektirmesi ve Labbe veninin
yaralanma riski, interpedinkdler sisterne ulasmak icin ambient
sisternin  maniplasyonunu gerektirmesi okulomotor ve
troklear sinir, posterior kominikan arter ve dallari ile posterior
serebral arterin yaralanma riski en 6nemli dezavantajlaridir
(1, 27, 15). EEC ile transtuberkilum- transsellar yaklasim
kullanilarak ve hipofiz transpozisyonu yapilarak bu bolge
tiimorlerine hakim olmak ve tim norovaskiler yaklasimlari
direkt olarak gorip diseksiyonunu yapmak mimkidndir (11,
24) (Sekil 3).

Bazi kraniofaringiomalar ise laterale dogru buyirler ve
bunlarin sadece EEC ile ¢ikarilmasi miimkiin olmayabilir. Bu
durumlarda ise transkraniyal yaklasimlarla kombine bir tedavi
yapmak gerekebilmektedir.

Tum kraniofaringioma tiplerinde optimal calisma acisi kau-
dakraniyal ve orta hat yaklasimidir. EEC de infrakiazmatik bol-
geye hicbir nérévaskiler yapinin maniplasyonu gerekmeden
ulasmayi saglayan bu iki aginin en iyi kombinasyonudur (11).
Tumorun eksizyonu, araknoid diseksiyonu, ekstrakapsuler
diseksiyon ve ndérovaskiler yapilarin korunmasi gibi pro-
sedirler mikrosirirjikal yontemlerle aynidir. Mikrosiriirjide
elde edilen stereoskopik gorlintliyl EEC de artan tecriibe,

Sekil 3: Ayni olgunun kitle rezeksiyonu sonrasinda peroperatif
endoskopik gorlintiisiinde Baziller arter, her iki Posterior serebral
arterler, her iki stiperior serebellar arterler, her iki okulomotor
sinir ve 3. ventrikul secilmekte.
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kazanilan propriosepsiyon, iyi aydinlatma, acil yiiksek ¢6zu-
narlikla (HD) goriinti ile yakalamak mimkindir (11).

EEC de en 6nemli sorunlardan birisi kafa tabaninin rekons-
triiksiyonudur. Yine artan tecriibe ve gelistirilen yontemlerle
(cok tabakali kapama, pedikilli nazoseptal flep) ve posto-
peratif kullanilan eksternal lomber drenaj ile BOS kacagi riski
%5-10'lara kadar inmistir (22).

Tdm bunlara ragmen transkraniyal cerrahi ile EEC sonuglarini
karsilastirmak kolay ve dogru degildir. Clinkii EEC ile
tedavi edilmis kraniofaringioma serileri kisithidir ve diger
serilere gore daha az takip siresine sahiptir. Yine de her iki
yaklasim kiyaslanacak olursa kabul edilebilir tiimor kontrol
oranlariyla postoperatif mortalite, gérmede koétllesme, yeni
endokrinopati olusmasi ve gérmede diizelmede EEC serileri
transkraniyal serilerinden daha iyi sonuglar vermektedir (5, 6,
9,10-12,17,19, 36, 37).

RADYOTERAPI

Genellikle subtotal cerrahiler sonrasinda rekirrenslerden
sonra kullanilmaktadir. Ozellikle glinimiizde yaygin olarak
kullanilan stereotaksik radyosiriirji (Gamma Knife) tedavisi
ile 5 yillik lokal kontrolli ve survivali %68-97 arasinda bildiren
yayinlar mevcuttur (28). Kobayashi ve ark. ise 98 olguluk
gamma knife serilerinde %19 tam yanit, %67 kismi yanit ve
%79 timor kontrol oranlari vermektedir (25). 10 tane biyiik
serinin incelendigi 264 olguluk bir derlemede ise gamma knife
sonrasl %75’lik bir timor kontroli saglandigr gorilmektedir
(14).

PROGNOZ

Kraniofaringioma, azalmis yasam beklentisi, normal popiilas-
yona oranla Ug ile alti kat artmis mortalite ile karakterize bir
hastaliktir (29). Ayrica uzun dénem kardiyovaskiiler, noérolojik
ve psikolojik morbiditesi %22-49 arasindadir (29). Bu morbidi-
tenin de en blyik sebebi olusan hipofizer yetmezlik ve rad-
yoterapidir (4).

SONUC

EEC infrakiazmatik bolgede bulunan kompleks noérovaskiler
anatominin en iyi goriintiilenmesini saglayan orta hat ve
kaudakraniyal yaklasimdir. Simdiye kadar yayinlanmis kiictik
de olsa tim endoskopik endonazal seriler gdstermistir ki
kabul edilebilir etkili bir rezeksiyon derecesi ile yiiksek bir
endokrin fonksiyonlarda koruma ve gérmede diizelme orani
saglanmaktadir. Tabiki bu yaklasimda en 6nemli noktanin
yeterli tecriibeye sahip kisilerce yapilan uygun ve dogru
yaklasimlarin oldugu unutulmamahdir.

Not: Bu yazida kullanilan tiim resimler kendi klinik arsivimiz-
den sunulmustur.
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