Tirk N6rosir Derg 31(1):95-107, 2021

Gelis Tarihi: 29.11.2020
Derleme Kabul Tarihi: 02.12.2020

Dogumsal Beyin Tiimdrleri-Yenidogan Beyin Tiimorleri
Congenital Brain Tumours-Neonatal Brain Tumours

Nejat ISIK

Goztepe Prof. Dr. Silleyman Yalgin Sehir Hastanesi, Nérosiriirji Klinigi, istanbul, Tirkiye

Yazigsma adresi: Nejat ISIK < dr.nejat.isik@gmail.com, nejatisik@yahoo.com

Dogumsal beyin timoérleri prenatal ddnemde ve hayatin ilk 60 glininde gelisip, farkedilen, gorilen timdrler olarak tanimlanmaktadir.
Dogumsal beyin timdrleri oldukca seyrek olmasina karsin dogumsal timoérlerin blylk kismini olustururlar ve tim cocukluk
cagr timorlerinin %1,9-0,5’ini kapsarlar. Literatirde en sik yayinlananlar sira ile teratomlar, gliomlar, embriyonel timorler ve
koroid pleksus timédrleridir. Teratomlar bunlarin 1/3’G ile yarisini ve bu yas grubunda gériilen tim intrakranial timérlerin %0,5'ni
olusturmaktadirlar. Dogumsal beyin tiimorlerinde makrosefali ve hidrosefali dogumda en sik saptanan bulgulardir. Ultrasonografi,
BT veya MR goriintileme prenatal ve postnatal ddnemde kranyal kavitenin ayrintili incelenmesini kolaylastirir ve erken taniya olanak
saglar. Tedavileri maksimal cerrahi eksizyon ve kemoterapiyi icerir. Kiratif cerrahi sirasinda blylk boyuttaki timorleri ¢ikarmaktaki
cerrahi zorluklar, hayati tehdit eden kanamalar ve adjuvan kemoterapi sirasinda artan toksisite yaygindir. Bu yas grubundaki tedavi
sinirlamalari nedeni ile llk seriler daha ¢ok otopsi bulgusu olarak tanimlanmislardir. Son yillarda bunlarin histolojik ve molekuler
ozellikleri iyice taninmaya baslanarak, timér davranis bigimindeki rolleri ortaya konulmustur. ilerleyen teknolojik olanaklar ve
multidisipliner yaklasim sonucu yayinlanan yeni klinik seriler prognozun bu kadar kétti olmadigini ve bazi molekdiler tiplerinde daha
ileri yas gruplarina gore daha iyi olabilecegini gdstermistir.
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ABSTRACT

Congenital brain tumors are defined as tumors that develop in utero and occur during the prenatal period and in the first 60 days of
life. Although they are very rare, they constitute the majority of congenital tumors and make up 1.9-0.5% of all childhood tumors. The
most common forms in the literature are teratomas, gliomas, embryonic tumors, and choroid plexus tumors. Teratomas constitute
one-third to one-half of these and 0.5% of all intracranial tumors are seen in this age group. Macrocephaly and hydrocephalus are
the most common findings at birth. Radiological methods facilitate the detailed examination of the cranial cavity in the prenatal
and postnatal period and enable early diagnosis. The treatment includes maximal surgical excision and chemotherapy. Surgical
difficulties in removing large tumors, life-threatening bleeding, and increased toxicity during adjuvant chemotherapy are common.
Due to treatment limitations in this age group, the first series were mostly identified as autopsy findings. In recent years, the
histological and molecular features have become well known. Advanced technological possibilities and new clinical series published
as a result of a multidisciplinary approach have shown that the prognosis is not so bad and may be even better than in more
advanced age groups for some molecular types.
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B GiRiS

antral sinir sistemi (SSS) timdrleri bebeklik ddnemindeki
Snt’)roblastom ve cocukluk dénemindeki lenfo-hematopo-

etik sistem tiimorlerinden sonra gocukluk gaginin en sik
rastlanan (%20-25) ikinci neoplazmlarndir ve solid timérler de
ise ilk siray1 almaktadirlar. 16 yasin altindaki cocuklarda tgun-
cl en sik 6lim nedenidir (7,9,17,20,38,44,54,71,66,75,76,78).
Noninvaziv gériintileme yéntemlerindeki ve patolojide ayiric
tanidaki gelismeler sonucu ¢ocukluk ¢agr SSS timorlerinin
insidansi giderek artmaktadir (2,7). Tum dlinyada yillik insidans
artigi ortalama %1°dir. Bunlarin cogu kraniumla ilgili iken 1/10
spinal kanal ve kordla ilgilidir (9,17,20). Timdrlerin %80’ ilk on
yil icinde gorilir ve ¢ocuklarda beyin timort gorilme sikhg
artan yasla beraber azalir. 1988 yilinda Birlesik Devletlerde
yapilan ve 3291 ¢cocugu kapsayan bir ¢alisma géstermistir ki
bu timodrlerin yaklasik %7’si hayatin ilk 12 ayinda ortaya ¢ik-
makta ve 8 yasina kadar yillik timdr gérilme riski %7-8 olarak
devam etmektedir (71). Dogumsal (Konjenital) beyin timérleri
oldukga seyrek olmasina karsin dogumsal timorlerin blyUk
kismini beyin timéorleri olustururlar. Yenidogan déneminde 1
milyon canli dogumda 1,7-13,5 arasinda beyin timaort gorulur.
Dogumsal timorler tim ¢ocukluk g¢agi timdrlerinin yaklasik
%0,5-4 unu olustururlar ve tim santral sinir sistemi timorle-
rinin %10’unu olustururlar (2,5,8,10,14,31,37,39,40,46,54,57
, 61,62,66,73,75,76,86). Rakamlarin bu kadar farkli olmasinin
nedeni dogumsal timor tanimina baghdir (12,46). Dogumsal
beyin timorleri, klinik bulgularin ortaya ciktigi yas ve histopa-
tolojik 6zellikleri kriterlerine gére tanimlanmiglardir. Ne var ki
bunlarda yas konusunda da literatirde bir fikir birligi yoktur.
Dogumsal oldugu kesin bilinen timorler ileriki yaslarda da
bulgu verebilmekte ve ameliyat edilmektedir (9,17,20,44,57).
1951 yilinda ilk kez Arnstein ve ark. sunduklari bir koroid plek-
sus kavernoz hemanjiom olgusu nedeni ile literattirden topla-
diklar 13 olgu ile birlikte “A case report and survey of brain
tumors during the neonatal period” bashgiyla yayinlamiglardir
(4). Olgularin hemen hepsi otopsi bulgusudur, ¢ogunda da
makrosefali ve/veya hidrosefalide eslik etmektedir. Cok sinirli
dis etkene maruz kalan fetlis ve yeni dogan déneminde bu
timorlerin varhigini, timdor olusumunda “embriyonel rest” teo-
risinin destekleyici kaniti kabul etmisler ve dogumsal beyin
timérleri tanimini literatiire katmiglardir (4). 1964 de Solitare
ve Krigman 1 olgu nedeni ile topladiklarn 45 dogumsal beyin
timodrlerini semptomlarin baslangi¢c zamanina gére; 1. kesinlik-
le dogumsal (definit congenital) (semptomlar dogumda varsa),
2. muhtemelen (biytk olasilikla) dogumsal (probably conge-
nital) (semptomlar ilk hafta iginde ¢ikarsa), 3. Olasi dogumsal
(possibly congenital) (ilk 1 ay icinde semptomlar ¢ikarsa) ola-
rak 3 grupta siniflamistir (83). Bununla uyumlu olgu ve seriler
yayinlanmistir (12,37,39,61,66,83,86). Bazi yazarlar bunu ilk 1
yil sonuna kadar uzatir. Hatta 2 yas alti tUmérleri de bu gruba
sokanlar vardir (40,43,46,54,61,62,73,82). Yayinlarin cogunda,
yeni dogan dénemindeki timdrlerin hepsinin dogumsal olmasi
nedeniyle [fetal, neonatal, connatal, prenatal ve natal, perina-
tal] bu tanim icinde kullaniimistir (12,28,31,37,38,39,43,76).
DSO 2016 beyin timérleri siniflamasiyla birlikte, dogumsal
beyin timérlerini hem histolojik ve molekuler 6zellikleri hem de
yaslari ile birlikte vermek, Yenidogan (neonatal) Beyin TUumor-
leri olarak tanimlamak daha uygun olacak gibi gériinmektedir
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(28,48). Bu yazida da bircok seride yas kriterine gore kesinlikle,
blyulk olasilikla ve olasilikla dogumsal olarak tanimlanan yeni
dogan timorlerinin genel ve spesifik 6zellikleri, diger bebeklik
ve ¢ocukluk ¢agi timérlerinden farklari ile anlatilacaktir.

Genel Ozellikler

Serilere ve olgu sunumlarina bakildiginda genel olarak kiz
erkek oranlari birbirine esit olmakla birlikte, teratomlar, malign
gliomlar, embriyonel tUmdrler ve koroid pleksus papillomu
gibi bazi tumdr tipleri esit veya az oranda erkeklerde olma
egilimindedir, benign beyin timodrleri ise kizlarda daha fazla
gorallr (9,20,71,86).

Yerlesim yeri: Dogumsal beyin timérleri supratentorial (2/30)
yerlesme egilimindedir ve daha ¢ok orta hat yapilarindan ge-
lisirler (5,9,12,15,18,20,31,37,39,40,47,52,56,61,86). Yakla-
stk 1/3’U serebral hemisferlerde yerlesim gosterirler. Her yas
periyodunda orta hatta yerlesme egilimi olan kraniofarenjiom,
pinealom ve embriyonal timdrlerin yaninda erigkinde orta hatti
tercih etmeyen embriyonel timérler de bu yas grubunda orta
hatta bulunurlar (10,22,47,51).

Klinik Bulgular

Volpe klinik bulgulara gére; 1. Sefalopelvik uyusmazlik, distosi,
6li dogum ya da erken doguma neden olan dev timédrler, 2.
Hidrosefali ve ona bagh olarak artmig kafa ¢evresi ve gergin
fontanellere yol acanlar, 3. Tumoér tipine ve yerlesim yerine
bagl olarak ndbet, hemiparezi gibi ndrolojik bulgulara neden
olan tumérler, 4. Ani baglangicli kafa ici kanamaya neden olan
timorler olmak Gzere 4 farkli gruba ayirmistir (9). Cok blyuk
boyutlara ulasan bazi timér tiplerinde ilk bulgular distosi ve
6li dogum (%32) olabilir (86). Dogumsal beyin timérlerinde
makrosefali (artmis kafa gevresi), hidrosefali ve 6n fontanelde
gerginlik dogumda en sik saptanan bulgulardir (15,18,31,33
,37,52,61,77,78,86). Ancak tim dogumsal beyin tlimorleri
dogumda bulgu vermez. Dogumdan sonraki bulgular bas
cevresinin buyumesi, hidrosefali, artmis kafa i¢i basinca bagh
bulgular, norolojik defisitler ve intraventrikiler kanamadir
(4,5,9,61,78,86). Dogumsal beyin timord olan olgularda
makrosefali (Artmis kafa ¢evresi) sitlir separasyonu nedeniyle
gorulir. Makrosefali tumorin kitlesel buyUkligine bagh
olabilecegi gibi en sik ikinci bulgu olan hidrosefaliye bagh
olarak da olusabilir. Yaygin olarak, hastalar asemptomatik,
ancak asir bas cevresi ile ortaya ¢ikacaktir (9,28,47,61,86).
Hidrosefali timdériin basi ya da kanamasi ile BOS yollarindaki
tikanma, emilim bozuklugu ya da timérin asir BOS salinimina
bagli olusabilir. Bazal ganglion ve talamus yerlesimli timdorlerde
obstriktif hidrosefali ortaya c¢ikar (5,9,20,33,38,52,86). Cok
cabuk buytyen timérlerde ise artan kafa ici basincina bagli
olarak gergin fontaneller, ayrismis sutlrler, batan gines
fenomeni, sinirlilik, apne, gelisememe, uyusukluk, papil
6dem ve kusma baglica klinik bulgular arasindadir. Ancak
intrakraniyal basinci dengeleyebilen elastik kafa yapisi bu
yas gurubunda hem bulgularin ge¢ ¢ikmasina hem de kafa
ciftleri ve piramidal sisteme ait sorunlarin arka planda yer
almasina neden olmaktadir (9,18). Lokalize ndrolojik defisitler,
yenidoganlarda, ¢ok buylk timorlerde bile siklikla goriilmez.
Bu fenomen, olgunlagsmamis beyin gelisimi, sinir miyelinasyon
eksikligi ve/veya kraniyal kemiklerin genislemesine baglanir



(9,37,61,69). Epileptik nébetler daha ileri yas gruplarina
gbre daha az gorilir. Bunun muhtemel nedeni hemisferik
yerlesimli timdrlerin daha az gérilmesidir. Kafa ici basing artis
bulgularina ek olarak bas kontroliniin zayif olmasi, basin bir
tarafa egik olmasi (head tilt), nistagmus, ataksi, hemiparezi,
ekzoftalmus, koordinasyon bozuklugu vardir (20,52,61).
Hipoatalamus, uGglnci ventrikil 6ni ve optik kiazmadan
kéken alan timérlerde normal yemeye karsin zayiflama, ve
sira disi hareketlilikle gortlen diensefalik sendrom gorilebilir
(20). Gobz kisma, bagsi saga sola yatirarak bakma gibi gérme
sorunlar gesitli yayinlarda %4-19 oraninda verilmistir (15).
Dogumsal beyin timérlerinde kanama prevalansi %14-18
olarak bildirilmistir. Bu oran ¢ocuk ve yetiskinlerde gorilen
kanama oranlarindan ¢ok daha yiksektir (34,47,78,79,86).
intrakranyal kanama nedeni dogum sirasindaki ani basing
degisimleri ve timorlerin hizli blyimesine baglanmistir. Daha
cok astrositom ve embriyonel timorler ile beraberdir. Spontan
intrakranial kanamasi olan bir bebekte timoér mutlaka akla
gelmelidir (9,28,20,34,61,72,79,86). Dogumsal Beyin timorleri
SSS disinda Wakai ve ark.nin gorilme sikhgini %15 olarak
verdigi ¢esitli dogumsal anomaliler ile beraber olabilir, bu da
bunlarin kaynaginda dogumsal oldugunu destekler. Bunlar
daha ¢ok bas bdlgesindedir. Yarik dudak ve damak en sik
saptananlardir (86).

Radyolojik inceleme

Yeni nesil yiksek ¢6ztnuUrlt ve 3D ultrason tarayicilar prenatal
ve postnatal dénemde kranyal kavitenin ayrintili incelenmesini
kolaylastirir ve erken taniya olanak saglar (2,6,7,13,40,61).
Dogumsal beyin timodrleri prenatal dénemde Ultrason ile
genellikle 20-40 hafta arasinda (3. Trimester) taninir. Bildirilen
fetal intrakranyal tUmdrlerin ancak %10’'u 24. gebelik
haftasindan ©ncedir. Ortegna-Anzar ve ark.nin 9 olguluk
serisinde 2 olguda beyin tUmaru fetal sonografi ile saptanirken,
4 olguda semptomlar dogumun ilk giiniinde, 4 olguda hayatin
ilk aylarinda ortaya ¢ikmistir (63). Rutin takipler sirasinda ve/
veya fetal yutkunma yetersizligine ve hizli timor blyimesine
bagli gelisen polihidroamnioz varligi ve bunun sonucu uterus
boyutunda ani artigtan stphelenilerek yapilan ultrasonografiyle
kitle ve hidrosefaliye bagl kafa ici basing artmasi bulgulari ile
inutero olarak saptanabilir. Ancak tim intrakranyal timérlerin
ultrason gdruntuleri benzerdir bu nedenle timérin histolojik
tanisinin prenatal saptanmasi hemen hemen imkansizdir,
timorin erken evrelerinde tani koyabilmek igin hassas
degildir (7,10). Ancak Prenatal ddnemde anneye yapilan fetal
magnetik rezonans gdruntileme yéntemlerinin gelistiriimesi
ile dogumsal timérlerin tanisi daha erken olarak konulmaya
baslanmigtir (7,24,40). Postnatal ise makrosefali ve/veya
hidrosefali varligi ile saptanirlar. Yenidogan ddnemindeki
radyasyona bagli riskleri nedeni ile eski serilerde BT 6n planda
iken artik zorunlu olmadik¢a yapilmamaktadir. Beyin timoéri
distnllen yeni doganda tercih edilen tani yéntemi genel
anestezi altinda cekilen MRG’dir (2,7,10,13,69,77). MRG ile
histolojiye bakilmaksizin hem multilokule, heterojen solid-
kistik, hem de lipid ve kalsifikasyon iceren blyUk heterojen
boya tutan hidrosefalinin de eslik ettigi kitle saptanmaktadir.
Gorintileme yontemleri ile degisik boyutta homojen boya
tutan intraventrikiller lezyonlar (koroid pleksus papilomlari),
hidrosefali ile birlikte olan hizli biyiyen heterojen boya tutan
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yogun kalsifikasyonu olan fatal lezyonlardan (Teratomlar ve
diger tumdrler) ayrilabilir.

Tedavi

Dogumsal Tumorler igin otopsi bulgulari ile yayinlanmis olgu
sunumlarveklcukseriler6nplandaikencerrahitedavisonuglari
ile verilen seriler daha da kisithdir (12,18,37,38,40,61,78).
Tum beyin tiimdrlerinde oldugu gibi, cerrahi ilk terapdtik
yaklasimdir. Sonug¢ biylk o6lgiide timorin rezeksiyon
derecesi ile iligkilidir. Malign tumorlerde radikal rezeksiyonun
hastaliksiz sag kalim siresini ek tedaviden bagimsiz olarak
uzattigi gosterilmistir (12,38,52). Tumor tipine ek olarak, tani
aninda bu timdrlerin asin blyik boyutuna, bu blylk timorleri
cikarmaktaki cerrahi zorluklara ve birlesik (kombine) tedavi
yontemlerinin yokluguna bagl héalen uluslararasi kabul géren
yaygin kullanilan bir tedavisi yoktur. Kiratif cerrahi sirasinda
bu biylk boyuttaki tUmorleri cikarmaktaki cerrahi zorluklar,
hayati tehdit eden kanamalar ve adjuvan kemoterapi sirasinda
artan toksisite yaygindir. Radyoterapinin kabul edilemez bir
yan etki spektrumu, daha bilylUk cocuklara kiyasla tedavi
secgeneklerini sinirlar (38,40,61,78). Maksimal cerrahi sonrasi
yiksek dozla yogun kemoterapi rejimleri ve otolog kdk hiicre
nakli ASCT ile sonuglarin daha iyi olacagini ileri stiren yayinlar
vardir (25).

Patolojik Dagihm

Bu tumdrlerin histopatolojik dagiimlar cocukluk, genclik ve
eriskin cagi timorlerinden farklidir. Arnstein ve ark.nin yayininda
sira ile teratomlar, astrositik timorler ve medulloblastomlar en
sik gorllen timorlerdir (4). 1964°de Solitarin yayininda da tera-
tomlar ve diger glial timorleri en sik gériimastir (20). 1979°da
Jellinger’in 1yasina dek olanlari kapsayan serisinde ise astro-
sitomlar cogunlugu olusturmaktadir. 1991 yilinda Uluslararasi
Pediatrik Beyin Cerrahisi Toplulugu’nun (International Pediat-
ric Neurosurgery Society-ISPN) yaptigi 886 olguyu kapsayan
bir calismada ise ilk bir yil icinde saptanan beyin timodrleri,
azalan sira ile astrositom (%28.6), medulloblastom (%11.5),
epandimom (%11.4), koroid pleksus tuimorleri (%11.4), PNET
(%6.2) ve teratom (%5) olarak bulunmustur (8,19). 1996’da
Grab ve Albright bulunan konjenital tim&r histopatolojileri
sira ile Teratom (%37), Astrositom (%10-15), PNET (%12),
KoroidPleksus tm (%8), Ependimom, Glioblastom, Sarkom,
Menengiom, Gangliogliom, diger seklinde vermistir (9,20,31).
2010’dan sonra medulloblastom, PNET, ATRT, CNS Norob-
lastomunu igine alan embriyonel timdrleri tanimi kullaniimaya
baslanmistir. Eski patolojilerin az bir kismini bu kavram ile
degerlendirmek mimkun olmustur (34). 2011 Manoranjan ve
Provias konjenital beyin timorlerinin histolojik tiplerinin gorul-
me sikliklarini teratomlar icin %26,7-36,5, astrositomlar icin
%9,5-28,9, primitif néroektodermal timor (PNET) icin %8,4-
26,4, koroid pleksus papillomu icin %6,7-15,4 ve glioblastoma
multiforme icin %3,1-14,6 olarak bildirmistir (51). DSO 2016
entegre beyin timorleri giincellemesi ile yeni tanimlar (¢cok kat-
manli rozetli embriyonel timdrler, ATRT, ve ganglioglom gibi)
yapilmig, ancak heniiz buna uygun seri yoktur. En sik gérilen
dogumsal tumorler; teratomlar, gliomlar (disik ve yuksek
dereceli), embriyonal timorler [medUlloblastom, baska sekilde
tanimlanmamis CNS embriyonel tm, atipik teratoid rabdoid
timorler (AT/RT)], koroid pleksus tiimorleri kranyofarenjiomlar
ve digerleri seklinde siralanabilir (12,33,34,38,52,58,61).
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Yenidogan déneminde sik gériilen tiimérler:
1. TERATOMLAR

Bir germ hicre tUmoru olan teratomun etimolojik kdkeni eski
Yunanca’da “canavar tUumor” anlamina gelen bir terimdir.
Teratomlar 4000 canli dogumda 1 gordllrler. En sik yerlesim
yeri koksigeal bdlge, gonadlar, orofarinks, orbita ve seyrek
olarak da kranyumdur (35,59). Dogumsal intrakranyal
teratomlar, bircok yayinda en sik karsilagilan yeni dogan
beyin tUmoéradir ve normal intrakranyal yapilarin tam kaybi
ile karakterizedir (9,12,13,15,20,45,75). Dogumda tim
intrakranyal olgularin %30-50’si arasinda gorulen teratomlar,
ilk iki ayllk dénemde %28, ilk bir yil iginde ise %5 oraninda
gérulir. Tum cocukluk ¢agr timérlerinin ise %0,5-19’unu
yaparlar (11,35). Birgok seride teratomlarda kiz erkek orani
birbirine yakindir ya da az oranda erkek ustinligu vardir
(20,35,66). Intrakranyal yerlesim vyerleri hipofiz, hipotalamik
bdlge ya da serebral hemisferler olabilecegi gibi yaklasik
olgularin %30’unda oldugu Uzere, tUmérin ulastigr devasa
boyutlar anatomik yapilanmayi bozdugu igin gelisim yerini
saptamak olanaksiz olabilir (9,35,71). Literatlrde anatomik
olarak (¢ cesit intrakranyal teratom formu bildirilmistir; 1.
Yenidoganin intrakranyal icerigini degistiren masif intrakranyal
teratom, 2. daha kii¢lk ve sinirli lokalize ve hidrosefali yapan
daha az agressif teratom, 3. Ekstrakranyal yapilara uzanim
gOsteren (g6z, boyun) ve bunun dev boyutlarda kranyal
tabandan yiz ve boyun bdlgesine dogru yayihm gdsteren

malign varyanti (Epignatus) (11,35,45,86) (Sekil 1A, B). Nanda
ve ark. buna scalpden kdken aldigini sdyledigi kraniofasial
formunu da eklemistir (59). In utero massif hidrosefaliye yol
acan kitle gorulebilir (35,45,59). Zor dogum ve bu sirada
makrosefalik basin kendiliginden yirtilmasi seyrek gorilen
bir durum degildir (11,35). Yenidoganda c¢ogu teratomlar
benigndir, ona ragmen hizli buyurler ve massif makrosefaliye
yol acacak sekilde normal beyin dokusunun yerini alirlar.
Postnatal donemde kafa gevresinde hizli artis ve hidrosefal)
ile g6z bulgulari (propitozis, eksoftalmus ve batan giines arazi)
sik goraldr (11,35,45).

Eskiden cogunlukla otopsi calismalari ile saptanirken
gunimuizde gelismis goruntlileme ydntemleri sayesinde,
gebeligin erken déneminde gelisen bu timor 3. trimesterde
(20-40. hafta arasl), intrauterin saptanabilmektedir (2,7,15).
Fetal ultrasonografik incelemede teratomlar kalsifikasyon
odaklari olan, solid veya kistik alanlar iceren kitleler seklinde
gorulurler, normal serebral yapinin bozulmasi ve polihidramnioz
gorulebili. Bunlarin ancak %10°’u 24. haftadan 06ncedir
(2,9,11,24,33). Fetal MRG intrakraniyal timorin prenatal
tani ve degerlendirmesinde yardimcidir. Yenidoganda BT ve
MRG’de buylk, multilokile, heterojen solid-kistik ve hem
lipid hem de kalsifikasyon igeren kitle seklindedir ve yodun
kontrast tutarlar (Sekil 1C, D; 2A, B; 3A, B; 4) (2,23,43,57).
Tanida serumdaki timor belirleyicilerinin ylksek olmasi faydali
olabilir (20,35).

Sekil 1: A) Massif
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kranyofasial mixed
immatUr teratom nedeni
ile opere edilen erkek
bebegin dogumdan
sonraki fotografi.

B) Ayni olgunun postop 6
ay sonraki gérinima.
C) Ayni olgunun aksiyel
Flair MR gérinimd kitle
intrakranyal icerikte yer
degistirme yapmis, gozi
mediale itmis.

D) Ayni olgunun koronal
Flair MR da heterojen
gorinimli solid-kistik
kitle intrakranyal icerikte
ve nasofarenkste yer
degistirme goruluyor.
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Sekil 4:

1 aylikken tani
konulup opere
edilen timor
ici kanama da
gOsteren bir
ganglogliom
olgusunun MR
goérunima.
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Sekil 2: A) Matir
teratomu olup opere
edilen erkek bir baska
§ olguda aksiyel T1

| MR sekanslarinda

| sol tarafta gozu iten
heterojen gortinimli
solid-kistik kitle.

B) Ayni olguda koronal
T1 MR sekanslarinda
sol tarafta gozu iten
heterojen gértinimld
solid-kistik kitle.

Sekil 3: A) Ventrkdl
ici teratomu olan
kiz olguda aksial T1
MR sekanslarinda
hidrosefali yapan
solid-kistik kitle.

B) Ayni olgunun
koronal kontrasth T1
MR sekanslarinda
heterojen kontrast
tutan solid-kistik kitle.

Tedavi uygun olan olgularda erken, tam total eksizyon ve
boylece malign transformasyon riskini dislrmektir. Sub-
total cikanlarda adjuvan yardimci tedaviler eklenebilir (35,
45,59,82,87).

Teratomlar pluripotent hiicrelerden kaynaklanan her G¢c germ
yapragina (endoderm, ektoderm, mezoderm) ait dokulariigeren
dogumsal bir germ hiicre timoridar. Tumdr dokusunda cilt ve
ekleri, yag dokusu, beyin, kemik, kikirdak, dis, intestinal epitel,
intestinal bez yapilar izlenebilir (9,11,20,35). 2016 DSO SSS
timor siniflamasinda mattr teratom, immatdr teratom, malign
transformasyon gdsteren teratom olarak siniflanmiglardir (48).
Tuimoér tamamen matlr dokular igeriyorsa “matir teratom”
(G0), beraberinde ozellikle noroepitelium olmak (zere
immatlir dokular da varsa “immatir teratom“ seklinde ifade
edilmektedir. immatir teratomlar histopatolojik incelemede
kiclk blyUtme (x40) ile immatir elementler ve ndroepitel en
fazla 1 alanda izlenir ise (G1) 1. seviye, 2-3 alanda izlenir ise
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2. Seviye (G2), 4 ve daha fazla alanda izlenir ise 3. Seviye (G3)
kabul edilmektedir. Teratomlarda 6ncelikle endodermal sints
timora olmak tGzere malign germ hiicre elementleri bulunabilir.
Bu taktirde “malign transformasyon gdsteren teratom” olarak
adlandirnimaktadir (11,20,35,48).

Histolojik siniflandirmaya bakiimaksizin, buyUklik, yerlesim
yeri ve saptanma yasi prognozu kétllestiren dzellikler olabi-
lirler. Total ¢ikarilabildiklerinde prognoz iyidir ancak devasa
boyutlar c¢ikariimalarini  glglestirir  (11,20,35,45,48,59,87).
immatiir teratomlarda inkomplete cikarim rekiirrens olasiligini
ve %5-30 oraninda goérilen malign transformasyon olasiligini
artinr. Teratomu olan bebekler, benign olmalarina karsin tim
perinatal beyin timorl olan bebekler arasinda en kétl prog-
noza sahip olanlarin basinda gelmektedirler.

2. GLIOMLAR - ASTROSITOMLAR

Glial tumorler glial hiicreler ve prekiirsorlerinden gelisen birin-
cil merkezi sinir sistemi timérleridir. DSO 2016 siniflamasina-
da mitoz, hiperselularite, pleomorfizm derecelerine ve genetik
Ozelliklerine gore; blylk ¢ogunlugunu olusturan, daha yiksek
derceceli ve seyri daha kotl olan [Diffuz astrositik ve oligo-
dendroglial tiimérler], daha diistk dereceli ve seyri daha iyi
ve lokalize olanlar [diger astrositik tiimorler], [Epandimal
tiimorler] ve [diger giliomlar] olarak gore ayri siniflandinimig-
lardir (48). Dogumsal gliomlar cogu seride 2. siklikta gorilirler,
Jellinger’in 1 yasina dek olan olgulari kapsayan serisinde ise 1.
siradadirlar (9,37,60,61,89). 2016’da Isaac topladigi 101 olgu
icinde 45 (%44,6) Glioblastoma, Subependymal giant cell ast-
rocytomai8 (%17,9) (SEGA), 10 (%9,9) ar adet Anaplastik Ast-
rositom ve diger astrositom bulmustur (34). Ayrica az sayida
yayinlanmis epandimom, epandiloblastom, oligodendrogliom,
oligoastritom, Desmoplastik serebral astrositom, astroblastom
olgular vardir (32,60). Mixed néronal timor olarak siniflanan
Noérositom, gangliogliom, gangliositom eski yayinlarda zaman
zaman bu gruba dabhil edilmistir (68,80). Dogumsal gliomlar
genellikle supratentoryal yerlesimli, blylk boyutlarda ve asiri
vaskdler timorlerdir. Serebral hemisferler, optik sinir, talamus,
hipotalamus, mezensefalon ve pons sik yerlesme yerleridir.
ilk bulgu bunlarda da genellikle makrosefalidir. Hidrosefali ve
kafa ici kanama bu timérlerde sik gorilen bir diger bulgudur
(9,20,34,50,79). Diger yastaki cocuklarla karsilastirildiginda
bu yas grubunda epileptik nébetlere daha az neden olurlar
(9,50,80,89). Bunlarda radyoterapi mimkin olmadigi igin
tedavi maksimal cerrahi rezeksiyonu ve kemoterapiyle sinirlidir.
Malign timdrlerde radikal rezeksiyonun hastaliksiz sag kalm
suresini ek tedaviden bagimsiz olarak uzattigi gosterilmistir
(34). Cerrahi de timdrlerin buyukluigld ve asir vaskiler olmasi
nedeni ile total eksizyon ¢cogu zaman mimkin olmamaktadir.

SEGA: Tuberosklerozlu hastalarda subependimal dev hiicreli
astrositomlar (SEGA) seyrek olarak neonatal dénemde gori-
lebilir (27,53). Erkeklerde daha siktir. Bu timorler genellikle
foramen Monro yakininda kaudat nikleus basinda belirir. Hid-
rosefali ve kitle ana bulgudur. Fetal 6l1um orani fazladir. Asemp-
tomatik olanlar takip edilmelidir. Cerrahi girisim 6ncesi kardi-
yolojik inceleme yapilmalidir. Glinki kardiyak rabdomiyomlara
bagl o6limcul aritmiler olabilir. Histopatolojide perivaskiler
seffaf sitoplazmali blyUk hilcrelerden olusmus psédorozetler
gorulir (20,27,34,53).
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DusUk dereceli astrositomlar Isaac serisinde yenidoganda
serebrum ve optik sinirde gérilen en iyi prognoza sahip
timorlerdir (34). Cerrahinin amaci total eksizyondur. Kistik
astrositomlarda sadece mural nodulin ¢ikariimasi yeterlidir.
Preop hastanin santlanmasi gereksizdir. Culnkl ancak
hastalarin  %30’unda santa gereksinim olacaktir. Optik
astrositomlarda cerrahiye kemoterapi de eklenir (20,32,34,60).

Anaplastik astrositomlar distk dereceli astrositomlarla ayni
oranda gorulir, tedavi yontemleri digerleri gibidir, daha agresif
seyrederler (15,18,20,34).

Dogumsal glioblastoma multiforme (cGBM) oldukca seyrek
malign bir primer beyin timériidiir [DSO IV. Derece]. Butiimériin
tipik histopatolojik bulgulan, infiltratif, yogun hiicresel, yiksek
mitotik aktivite, belirgin sitoplazmik ve nlkleer pleomorfizm,
glial fibriller asidik protein (GFAP) icin immunohistokimyasal
pozitiflikle birlikte vaskuler proliferasyon ve nekroz alanlarin
varhgidir (9,20,21,34,50,58,79,89). 2020 yilinda Espiritu ve
ark. kendi olgulari ile birlikte literatiirden uzun seyir gbsteren
14 cerrahi olguyu toplayarak GBM’nin dogustan gelen
formunun (cGBM), cocuk (pGBM) ve yetiskin tiplere (@GBM)
kiyasla farkl olan ayirt edici bir genetik 6zellige (CGBM,
EGFR ve PDGFR a-tipinde amplifikasyonlar, p16 / CDKN2A
delesyonlari dahil PTEN mutasyonlari gdsteriimemistir) sahip
oldugunu saptamiglardir. Bunlarin pGBM lerden farkl olarak
eriskin GBM’leri gibi daha iyi seyredebilecegini maksimal
cerrahi ¢gikarim +kemoterapi ve olasi proton RT ile hastalarin
sag kaliminin uzatabilecegini sdylemistir (21). Dogumsal
Anaplastik Astrositomlarda ve cGBMde cerrahi rezeksiyonla
birlikte proton radyoterapi ile iyi seyir bildiren bagka olgu
sunumlari da vardir (21,50,80).

3. EMBRIYONEL TUMORLER

Cocuklarda en sik goriilen 2. timor olan embriyonal 6zelliklere
sahip kiglk hicreli malign SSS timédrlerini tanimlamak igin
“primitif noéroektodermal tUmdér” (PNET) terimi uzun sire
kullanilmistir (9). Ancak metilasyon profili dahil olmak Uzere
son molekiler calismalar, cogu PNET’in aslinda GBM gibi
iyi bilinen diger tumor tirleri oldugunu gostermistir (48,74).
DSO 2016 siniflamasi ile genetik &zellikler de géz &niine
alinarak PNET kavrami yerine hepsi Embriyonel Timorler
adi altinda toplanmislardir (48). Beyin omurilik sivisi, kan
yolu ile yayilabilmeleri ve ¢evre dokulara lokal invazyon
gosterebilmeleri nedeni ile oldukga malign olan bu timérlerin
prognozlari ¢ok kotludir (9,13,33,74). Bu gruptan neonatal
ddénemde en sik medulloblastomlar, cok katmanh embriyonel
timorler (ETMC) (eski PNET), Atipik Teratoid Rabdoid TUmor
(ATRT), SSS Noroblastoma goérilmektedir (6,13,20,21,26,30,
33,48,55,65,74).

Medulloblastomlar

Medulloblastomlar ¢ocuklarda en sik gérulen birincil malign
beyin timoéradur ve kétu huylu timérlerin %20 kadarini olug-
tururlar. ilk kez 1925’te Bailey ve Cushingin yayinladigi Me-
dulloblastomlar bircok perinatal seride dérdinct sirada gé-
rilen embriyonel timorlerdir ve 6zellikle hizl blyrler (2,6,9,1
2,13,18,20,33,37,44,56,57,65,70,71). Medulloblastoma klasik
olarak tek bir antite olarak dusunilmesine karsin, son yillar-
da yapilan molekiler calismalar ile birbiri ile 6rtisen klinik,



radyolojik ve histolojik dzellikleri olsa da bir dizi farkli mole-
kuler alt grublari oldugu, yeni tanimlamalar yapilmasi gerektigi
daha belirgin hale gelmistir. DSO beyin tiimérleri son 2016 son
glincellemesinde Embriyonel timérler baghgr altinda 4 mole-
kiler alt gruba (WNT sinyal yolagi mutasyonlari olan WNT alt
tip, Sonig Hodgehog yolagi mutasyonlari olan SHH alt tipi ve
yolaklari henliz bilinmeyen grup 3, grup 4) ve histolojik 4 alt
gruba (klasik, desmoplastik noduler, asir noduller ile, blyik
hiicre-anaplastik) ayrilarak 12’ye dek alt grup tanimlanmistir
(6,48). Bunlardan prognozu daha kétl olan SHH alt grup ve
3. grup yeni dogan déneminde daha ¢ok gorulir (6). Erkekler
bu hastaliga kizlara oranla daha sik yakalanirlar (cinsiyet orani
yaklasik (1,5:1). Ailesel gecisin en sik gérildigi beyin timo-
ridr (6,86). Cok sayida bazal hiicre karsinomu ile birlikte olan
otozomal dominant gegisli Gorlin Sendromu’nun %3,6 oranin-
da bir pargasidir. Medulloblastom olgularinin da %1-2’si Gorlin
Sendromu’na sahiptir (9,20). Etiyolojide 17p kromozomundaki
bir delesyonun rol oynadigi distiniimektedir (6).

Tumdrin cgevresindeki dokuya ve ilerleyen asamada tim
beyne yaptigi baski ile hastalik belirtileri cok hizli ve kontrolsiiz
olarak buylyen timorden dolayr kisa bir slre icerisinde
ortaya cikar. Makrosefali ve BOS akimini aksattigi igin
hidrosefali bunlarda ilk bulgulardir. Bu yas grubu timérlerinde
gorilmeyen uzak metastaz bazen ilk bulgu olabilir (1/3 Ginde)
(6,9,86). Bazi olgular ise dogumsal anomaliler ile birlikte olabilir
(85). Serebrospinal aks boyunca ekilme yolu ile yayilabilir.
Bu dénemde yapilan BOS incelemeleri timor hicrelerini
gOsterebilir. Tanidan stphelenildigi durumlarda mutlak BOS ve
kemik iligi incelemeleri yapilmahdir.

Radyolojik incelemelerde, tipik olarak 4. ventrikll tavani ve
serebellum vermisinden kdken alarak dérdincl ventrikile ve
serebellar hemisferlere dogru yayilir. Siklikla hidrosefali vardir.
Klasik olarak orta hatta yer alan, homojen, keskin sinirli kitle
saptanir. Nekroz, kist ve kalsifikasyon orani dusuktir. Yogun
selliler yapilari nedeniyle MR diftizyon agirlikli sekanslarda
diftizyonel kisitlanma gosterebilirler. Post kontrast serilerde
yodun kontrastlanma gelisir. Meningeal yayilm gelisirse
subaraknoid aralkta diffiz, nodller boyanma gbézlenir.
Prognozda hastanin yasi, cerrahi rezeksiyon, tani aninda
BOS metastazlarinin varligi yaninda molekuler alt gruplar
belirleyici rol oynar ve c-erbB-2 (HER2 / neu) onkojeninin
ekspresyonundan giclu bir sekilde etkilenir (6,48,65,74).

Cok katmanl rozetli (ETMR) embriyonal tiimorler

Cok katmanl rozetli (ETMR) embriyonal timorler, kiguk
yuvarlak mavi huicreli, kétl huylu embriyonal timérlerdir ve
genellikle gcocuklarda en agresif beyin timdrleriden biridir.

Noronal, glial veya nadiren mezenkimal gizgiler boyunca farkli
derecelerde farklilasma gdsterebilirler. Bu terim, yalnizca bol
miktarda néropil ve gercek rozetlere sahip embriyonel timaor
(ETANTR) degil, ayni zamanda siniflandirmadan gikariimis olan
ependimoblastoma ve SSS PNET’i de iceren ¢cok katmanh
rozetli (ETMR) embriyonal timorleri de icerir (15,18,26,48,74).
Bu, hem SSS PNET hem de ETANTR’de kromozom 19
(19918.42) Uzerindeki C19MC bdlgesinin amplifikasyonunun
varhgindan kaynaklanmistir ve buranin degisken blylime
modellerinin kaynagi oldugunu dustndirmektedir (6,48,74).
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ETMR, erkeklerin esit veya daha sik etkilendigi diger SSS
embriyonal timoérlerinin aksine kizlarda daha yaygindir. Klinik
ozellikler timorin yeri ve boyutu ile belirlenir. Gogu konum
olarak supratentoryaldir, birkag¢! infratentoryaldir. Artmis kafa
ici basinci, nébetler, hemiparezi, serebellar isaretler, kraniyal
sinir felci ve diger noérolojik defisitlerin timi rapor edilmistir
(9,12,20,74,75). Tumdr, MR’da c¢ogunlukla belirgin kitle
etkisiyle cevreleyen 6demle birlikte, yamali veya kontrast
artisi olmayan genis, sinirli, kati solid bir kitle olarak gérunar
(Sekil 5). Bildirilen olgularin kiiglk bir kismi kistik bilesenler ve
mikrokalsifikasyonlar gdstermistir. T1’de hipoindens, T2’de
hiperindenstir. MR spektroskopi, timorin hiperselilaritesini
distinduren ylksek bir kolin/aspartat orani gd&sterir
(6,10,28,38,74).

Patolojide medulloblastomun aksine, ETMR’de epitelyal
benzeri olusum yoktur. Bunun yerine, hem yiksek hiicresel
hem de hicresel olmayan alanlarda ¢ok Kkarakteristik
ependimoblastik rozetlere sahiptir. ETMR icin mevcut tedavi
secgenekleri arasinda cerrahi rezeksiyon, sistemik kemoterapi
ve kraniospinal radyasyon (uygun oldugunda) bulunmaktadir.
Seyri kétudir, %75, 9 ay icinde 6lUr (6,20,74).

AT/RT

Atipik Teratoid/Rabdoid Tumor (AT/RT) ilk olarak 1980’lerin
basinda SSS rapdoid timéri olarak tanimlanmis, 2016 DSO
glincellemesindeki embriyonel timdrlerdendir (17,19,30,48).
Bundan dnce, bu timérler, mikroskobik gériniimde nispeten
benzer olduklarindan, muhtemelen ilkel néroektodermal ti-
mor, (PNET) / medulloblastoma olarak yanlis teshis edilmistir.
Daha da 6nceleri kétl huylu rabdoid timar terimi kullaniimigtir

Sekil 5: SPNET tanisi almis bir embriyonel timéri olan bir olguda
kontrasth T1 aksial MR kesitlerindeki goértinimui.
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(17,19,30). Az bir erkek predominansi vardir. AT/RT olgularin
yaklasik yarisi posterior fossa yerlesimlidir (17,30,55). Meyers
ve ark.nin serisinde timorler %47 infratentoriyal, %41 sup-
ratentoriyal, %4-12 arasinda ise hem infratentoriyal ve hem
supratentoriyal yerlesimli ve ortalama boyutu 3,6x3,8x3,9 cm
olarak bildirilmistir (55). Klinik belirti ve bulgu, yerlesimleri ile
ilgilidir, letarji, bulanti, kusma ve gelisme geriligi gibi kafa ici
basing artmasi bulgulari olabilir.

Tumor BT incelemesinde tipik olarak buiytk, cok heterojen, izo-
hiperdens goériinir, yogun sekilde heterojen kontrastlanma ve
obstriktif hidrosefali gdsterebilir. Diger embriyonel tiimorlerin
tersine AT/RT orta hat disinda yerlesir, kalsifikasyon gorulebilir,
kist olusumu vardir ve kist duvar kontrast tutabilir (10,17,30).
MR incelemesinde nekroz, ¢oklu kist olusumu odaklari ve
bazen kanama gdsterebilir: MR incelemesinde heterojen olarak
T1 sekanslarda beyin ile hipo-izointens (hemorajik alanlar
daha hiperintens olabilir), T2 sekanslarda izo-hiperintens
(hemorajik alanlar hipointens olabilir) MR spektrografide ise
yuksek Cho degeri ve azalmigs NAA degerleri gorillr. Diflizyon
sekansinda orta derece veya tam diflizyon kisitlamasi goralir
(8,10,30). Leptomeningeal yayilim olgularin %15-30’una
kadar tanimlanmistir ve bu nedenle, stipheli AT/RT’lerde tim
ndroaksisin kontrast sonrasi gérintilemesi dusunulmelidir
(17,30).

Bu tip agresif ve kétu seyirli timdrlere genel yaklasim, cerrahi
girisim ve kemoterapi seklinde olmalidir. Her beyin tuméri gibi
AT/RT’Un total veya olabildigince subtotal cerrahi rezeksiyonu
prognostik agidan énemlidir (19,20). Bazi durumlarda sadece
Debulking kigctltme ameliyati 6nerilebilir.

Tumdr histoloji agisindan bir medulloblastoma veya ¢ok
katmanli rozetlerle embriyonal tiumdrden ayirt edilemez.
(6,20,24). AT / RT teshisi spesifik genetik sapmanin (kromozom
22 veya BRG1 geninde INI1 timoér baskilayici gen kaybi)
dogrulanmasini gerektirir aksi takdirde, rabdoid o6zelliklere
sahip CNS embriyonal timort tanisi kullanilir (30,48). Klinik
olarak AT/RT’ler medulloblastomlardan ¢ok daha kot
prognoza sahiptir ve 6lim genellikle tanidan sonraki bir yil
icinde meydana gelir. AT/RT kemoterapiye duyarli olmasina
karsin, 6 ay icinde niksler gorilebilir ve hizli ilerler. Hem tani
aninda hem de cerrahi sonrasinda ylksek oranda seeding
tohumlanma goérilir, MRG seeding varligi koétl prognoz
gOstergesidir. Genel sad kalm orani dustktir (9-10 ay)
(6,13,17,30,43,55).

Noroblastom (NBL)

Dogumsal Primer intrakranyal néroblastom oldukga nadirdir
ve mevcut literatirde olgu sunumu seklinde ¢ok az olgu
yayinlanmist. DSO beyin tiimérleri 2016 siniflamasinda
Embriyonel Tumdrler iginde gdsterilen primer intrakranyal
ndroblastomun lokal reklrrens olasiligi oldukga yuksektir.
Agresif dogasi nedeni ile 6limcul bir prognoz tasir. Cok ender
olarak, dogum &ncesi ultrasonda tespit edilir. Néroblastomlu
hastalarin hastaliga 6zgi hastalik belirtileri (semptomlarn)
yoktur. Bunlar timérin veya metastazlarin bulundugu
yerlere bagll olarak degismektedir. Radyolojik goriintileme
ile preoperatif tanisi ve diger embriyonel tUmdrlerden ayrimi
oldukca zordur. Bu nedenle pediatrik yas grubunda ayiric
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tanida mutlaka akilda tutulmalidir. Su an icin olabildigince tam
rezeksiyon (GTR) ve ardindan adjuvan kemoterapi en uygun
segenek gibi gériinmektedir. Néroblastomlarin kendilerine has
bir 6zelligi de, spontan olarak kendiliklerinden ki¢llip ortadan
kaybolabilmeleridir (9,20,49).

4. KOROID PLEKSUS TUMORLERI

Koroidpleksustimdrleriprognozunispetendahaiyiolandogum-
sal beyin timérleri arasindadir. Birgok neonatal seride timor-
lerin %5 ile 10’unu olustururlar (9,16,19,29,33,47,81,84,86).
DSO 2016 siniflamasina gére 3 tipi vardir. 1. Iyi huylu koroid
pleksus papillomlari (CPP, DSO Gl), 2. Orta derecede kétii
huylu atipik koroid pleksus papillomlari (APP, DSO GlI), 3.
Yiksek derecede habis koriod pleksus karsinomlari (CPC,
DSO Gll) (47). Bazi dogumsal malformasyonu olan (8rnegin
Li-Fraumeni sendromu gibi) olgularda koroid pleksus timord,
ozellikle de pleksus karsinomu gérilme riskinin ytksek oldu-
gu bilinmektedir. Ancak siklikla hastalik eslik eden bagka bir
kalitimsal bozukluk olmaksizin blylk olasilikla gelisimin gok
erken bir asamasinda ortaya ¢iktigi kabul edilmektedir (81,84).
Eriskinde %70 4. ventrikiilde gérinurken, cocuklarda ézelilkle
trigon tercihi ile lateral ventrikilde gorulurler (25,29,42,84,89).
lyi huylu Pleksus papillomlar sadece beyin ventrikiilleri igin-
de buydrlerken, kétl huylu pleksus karsinomlari ¢cevre beyin
dokusuna yayilma egilimindedirler. Ugiincii ventrikiiler, sere-
bellopontin agi, parankimal ve hatta pineal bélge timoérleri de
tarif edilmistir (25,42,47,64,81).

Artan beyin omurilik sivisi Uretimine baglh olarak gelisen
hidrosefali ve makrosefaliye neden olurlar. Tumér BOS
dolasimini engellediginde de ortaya hidrosefali ¢ikabilir.
Biling degisiklikleri, beslenme bozukluklari, nérolojik bulgular
(basin yamuk tutulmasi, ice sasilik gibi) veya asin eksitabilite
(6rnegin, sebepsiz yere ¢ok siddetli aglama) gérilebilir. Ayrica
timorin blyudugu beyin bdlgesine ve bu bdélgedeki beyin
fonksiyonlarini engelleme derecesine gore timaorin bulundugu
bolgeye 6zel semptomlar ortaya ¢ikabilir (9,81,84).

BT'de timoérler genellikle komsu beyne kiyasla izo, bazen
de hiperdens, iyi sinirl loblle kitleler seklindedir. Genellikle
homojen kontrast tutar, diizensiz yaprak benzeri bir desen
sergileyerek karnabahar benzeri bir gériniim verirler. Belirgin
sekilde heterojen kontrast artisi varsa, koroid pleksus
karsinomundan slUphelenilmelidi. Hemen hemen tim
olgularda hidrosefali de vardir (10,64,85). MRG’de de T1:
bitisik beyne kiyasla tipik olarak izointens; biraz hipointens
olabilir, T2 tumér icinde kugik bosluklar gérulebilir, kontrastli
T1 C+ (Gd): belirgin homojen kontrast tutma egilimindedir
(Sekil 6A, B; 7). MR spektroskopi azalmis NAA artmis Cholin
saptanir. MRG ile Ayrica timérun yeri ve blyukligl, komsu
dokularla iligkisi ve beyin diger yerlerine ve spinal kordda
metastaz olup olmadigi tespit edilmis olur (3,10,28,47,64,85).
Koroid pleksus papillomlarinda yaygin gériimeyen seeding
tohumlanma atipik koroid pleksus papillomlarinda ve koroid
pleksus karsinomlarinda c¢ok daha sik gorilir (3,64,85).
Anjiografi cok vaskdler olan bu tiimérler, anjiyografi ile yogun
bir damar agi ve timori besleyen genislemis koroideal arterler
ve santlar kollateraller gosterir (3).
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Sekil 7: Her iki lateral ventrUkili kaplayan koroid pleksus
papillomu olan olgunun aksiyel T1 MR gérinima.

Hidrosefali varsa ve erken cerrahi sansi yoksa ilk basamak
bunun tedavisidir, bu bazen hayat kurtarici olabilir. Crawford
ve Isaac 2019’da literatirden topladigi 93 perinatal hastanin
yarisina hidrosefali igin sant gerektigini saptamistir (16). Biopsi
almanin yanisira, minumum yan etki ile maksimal cerrahi ¢ika-
nm (GTR) tedavinin amaci olmalidir, olgularin buytk ¢ogun-
lugunda iyilestiricidir (16,25,33,42) (Sekil 6B). Cok vaskiler
oldugu icin gros total rezeksiyon her zaman mimkin olmaz
bazen asin kanamayla mortal seyredebilir. Preop embolizas-
yonun cerrahideki basar sansini artirdidi bilinmektedir, ancak
yas nedeniyle sinirlamalar vardir (3). Son yillarda sadece
embolizasyon ile kir saptanan olgular yayinlanmaya basla-
mistir (88).

Bu tumodrler, vezikller bazal ¢ekirdekli kolumnar veya kibik
epitel hicreleri ile kapll hassas bir fibrovaskiler c¢ekirdege
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Sekil 6: A) Koroid
pleksus papillomu olan
bir kiz yenidoganda
kontrastl aksiyel T1 MR
sekanslarinda sol tarafta
homojen boya tutan ve
kisti olan kitle. B) Ayni
olgunun timar eksizyonu
ve VP Sant ameliyati
sonrasl postop MR
goéruntusu.

sahip papiller yapilar gosterir. Gortndsleri normal koroid
pleksusa cok benzer. immumbhistokimyasal inceleme prognoz
hakkinda fikir verebilir. Sitokeratin (6zellikle C7), vimentin
ve transthyretin genellikle pozitiftir. S100 degiskendir, eger
pozitif ise, transthyretin gibi iyi prognoz géstergesidir. KIR7.1
genellikle pozitif ve spesifiktir. KP’ca da yuksek oranda TP53
mutasyonlari vardir (16,29,48).

Metastaz yapmamis klasik koroid pleksus papillomlu (CPP,
DSOl) ve tamamen cikarilabilmis atipik pleksus papillomlu
(APP, DSOII) hastalar manyetik rezonans tomografisi MRG ile
yakindan izlenir. Eger hastada yeni bir timdér gelisimi tespit
edilirse ek cerrahi tedavi uygulanabilir. Bircok hastada tek
bir ameliyat ile tamamen iyilesme s6z konusudur (25,29).
Metastaz yapmis pleksus papillomlu (CPP, DSOI), tam olarak
cikarlamamis atipik pleksus papillomlu (APP, DSOIl) veya
pleksus karsinomlu (CPC, DSOIIl) hastalarda sadece cerrahi
yontemle tedavi yeterli degildir. Bu durumlarda timorin
tekrar blytme riski veya geri gelme riski ¢cok yiiksek oldugu
icin cerrahi girisimi takiben, kemoterapi uygulanir. Bunlar
ilerdeki komplikasyonlari 6nlemek icin radyoterapinin
mimkln oldugunca ertelenmesi amaglanir. Bazi durumlarda
intraventrikller kemoterapi uygulanabilmesi icin rezervuar
yerlestiriimesi gerekir. Bdylece hem ilag uygulanir hem de
sitolojik inceleme yapilabilir (29,64,67). Koroid pleksus
papillomlu hastalarda tedavi sonrasi 5 yillik sag kalim ylzde
yluze kadar c¢ikmaktadir. Atipik pleksus papillomlu (APP)
hastalarin da iyilesme olasiliklari yUksektir (29). Pleksus
karsinomlu hastalarda, blytk oranda ameliyatin basarisina ve
uygulanacak ek tedavi olanaklarina bagl olmakla beraber, 5
yillik sag kalim ortalama %60 civarindadir (16,29,64).

5. KRANIOFARENJIOM

Ektodermik hipofizeal faringeal kanalin veya Rathke kesesinin
embriyonik skuaméz hicre kalintilarindan kaynaklandig
dusunllen, neonatal dénemde seyrek gérilen iyi huylu ve
yavas blylyen bir timoérdir (8,36,40). Kraniofarenjiyomun
ilk neonatal tanisi 1952’de lyer tarafindan bildirilmistir (36).
Genel olarak, kraniofaringiyomlar tim fetal ve neonatal
timorlerin %5,6’sin1 olusturur (8,9,20,33,40,41). Makrosefali
ve suprasellar kitle ilk bulgular arasindadir. Goériintlileme
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yontemleri tipik olarak buylk, heterojen gérinimli bir
kitle gdsterir. Kalsifikasyon (papiller tip hari¢) ve kistler cok
yaygindir. MRG’de Sinyal yogunlugu, kist icerigine bagl olarak
degisir ve protein, kan Urlnleri ve / veya kolesterol (klasik
adamantinomat6z tipte) nedeniyle asirn yogun gorinebilir.
Kist cidarinda boyanmasi tipiktir (40,90). Kraniofarenjiyomlar
daha buyitk cocuklarda ve yetigkinlerde>% 90 10 yillik sag
kalim oranlari ile iyi huylu timérler olarak kabul edilse de,
dogumsal kraniofarenjiyomlar daha k&tl prognoza sahiptir ve
tek tedavi sansi tam bir cerrahi gikarimdir. Bildirilen dogumsal
kraniofarenjiyomlarda radikal cerrahisinin klinik sonuglar,
operasyondaki biylk timér boyutu, cogunda beyin sapi ve
kiazmaya yapisik olmasi nedeniyle cok dusiktir, mortalite
ve morbidite oranlar yiksektir (41). Hayati tehdit edebilen
elektrolit dengesizliklerine neden olabilir (33,41). Isaacs
tarafindan incelenen 17 olgudan 3’0 6l dogumdu sadece 4
hasta (%23) hayatta kalmistir (33). Ancak son yillarda basari
ile cikanlmis olgularda sunulmaya baglanmigtir. TUmorin
neonatal dénemde hizli blylUmesinin seyri kotllestirdigi,
onun icin erken radikal cerrahinin seyri dizeltebilecegi ileri
sUrdlmustir (41).

Dermoid tilimdrler: Embriyonik flzyon hatti boyunca
yer degistirmis dermal hlcrelerden kaynaklanan gercek
neoplazmalar olmayan ve beynin inklizyon timorl olarak
siniflandirilan, nadir gorilen, iyi huylu beyin timorleridir ve
tim cocukluk ¢agr timorlerinin %1’ini olustururlar. Genelde
dogumda orta hatta ekstrakranyal kitle seklinde taninirlar
tedavileri total eksizyondur (1,32). Spontan ya da travmatik
riptlre olup kimyasal menenjit, basagrisi, nébet, noérolojik
defisit ve hidrosefali yapabilirler. Dermoid tiUmorler intrauterin
ve neonatal dénemde saptanan dogumsal timérler olmalarina
karsin iyi huylu ve ¢cogu zaman asemptomatik olduklari icin
genelde ge¢ dénemde (6 ay lzeri) opere edilirler ve cogunlukla
neonatal serilere katiimamislardir (1,33).

Hemanjiomlar: Dogumsal Hemanjiomlar, tipik olarak deri
lezyonlan olarak gorilen blylk boyutlara ulasabilen iyi huylu
vaskuler timoérlerdir. Genellikle kranyum disinda yerlesirler.
Yenidoganda bildirilen intrakranyal yerlesimli cok az olgu
vardir. Bebeklik ddneminde buyimeye devam edebilirler ancak
kendiliginden gerileyebilirler. Cerrahi c¢ikarim basarildiginda
guvenli ve iyilestiricidir (42,74,75,81).

Hemanjiyoperisitoma: Peace tarafindan ilk olgunun yayinlan-
digr 1954°den 2019’a dek 16 adet dogumsal Hemanjiyoperi-
sitoma olgusu tanimlanmistir (23,76,77,83). Hemanjiyoperisi-
toma ve soliter fibréz timér birlikte (HPC / SFT), DSO 2016
merkezi sinir sistemi timorleri siniflamasina gore bir kategori
olarak kabul edilmektedir (48). infantil (konjenital) ve yetigkin
tip olarak alt gruplara aynimistir. GTR ile tedavi, iyi bir prog-
nozun ve dustk niks oranlarinin anahtaridir. Ancak tamamen
rezeke edilmesi zordur. Ameliyattan dnce verilen kemoterapi
ile timorun kigllerek gikarilabilir hale geldigi saptanmstir (23).

Genel olarak kombine serilerde timorlerin rezeksiyonunu
takiben 3.5 yil kadar uzun sag kalimli nadir olgular yayinlanmis
olsa da, dogumsal beyin timdrlerinin ¢cevre dokulara yayiima
ve blylme kapasitelerinden bagimsiz olarak prenatal tanida
ve yenidogan cerrahisindeki gelismelere ragmen prognozlari
hala kotudir, postnatal hayatta kalma orani %26-28’dir.
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Ancak teratom ve koroid pleksus papillomu gibi cerrahi
sansi olanlarda erken ve agresif cerrahi ile prognoz ¢cok daha
iyidir. Bu nedenle dogumsal intrakranial timorlerin prenatal
dénemde taninmasi, uygulanan erken cerrahi ve molekdler alt
yapisinin bilinmesi ile daha iyi sonuclar elde edilebilir, ailelere
gelecek icin 6ngori verilebilir.
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