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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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ÖZ

Doğumsal beyin tümörleri prenatal dönemde ve hayatın ilk 60 gününde gelişip, farkedilen, görülen tümörler olarak tanımlanmaktadır. 
Doğumsal beyin tümörleri oldukça seyrek olmasına karşın doğumsal tümörlerin büyük kısmını oluştururlar ve tüm çocukluk 
çağı tümörlerinin %1,9-0,5’ini kapsarlar. Literatürde en sık yayınlananlar sıra ile teratomlar, gliomlar, embriyonel tümörler ve 
koroid pleksus tümörleridir. Teratomlar bunların 1/3’ü ile yarısını ve bu yaş grubunda görülen tüm intrakranial tümörlerin %0,5’ni 
oluşturmaktadırlar. Doğumsal beyin tümörlerinde makrosefali ve hidrosefali doğumda en sık saptanan bulgulardır. Ultrasonografi, 
BT veya MR görüntüleme prenatal ve postnatal dönemde kranyal kavitenin ayrıntılı incelenmesini kolaylaştırır ve erken tanıya olanak 
sağlar. Tedavileri maksimal cerrahi eksizyon ve kemoterapiyi içerir. Küratif cerrahi sırasında büyük boyuttaki tümörleri çıkarmaktaki 
cerrahi zorluklar, hayatı tehdit eden kanamalar ve adjuvan kemoterapi sırasında artan toksisite yaygındır. Bu yaş grubundaki tedavi 
sınırlamaları nedeni ile llk seriler daha çok otopsi bulgusu olarak tanımlanmışlardır. Son yıllarda bunların histolojik ve moleküler 
özellikleri iyice tanınmaya başlanarak, tümör davranış biçimindeki rolleri ortaya konulmuştur. İlerleyen teknolojik olanaklar ve 
multidisipliner yaklaşım sonucu yayınlanan yeni klinik seriler prognozun bu kadar kötü olmadığını ve bazı moleküler tiplerinde daha 
ileri yaş gruplarına göre daha iyi olabileceğini göstermiştir.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Çocuk beyin cerrahi, Doğumsal beyin tümörleri, Yenidoğan beyin tümörleri
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█  GIRIŞ

Santral sinir sistemi (SSS) tümörleri bebeklik dönemindeki 
nöroblastom ve çocukluk dönemindeki lenfo-hematopo-
etik sistem tümörlerinden sonra çocukluk çağının en sık 

rastlanan (%20-25) ikinci neoplazmlarıdır ve solid tümörler de 
ise ilk sırayı almaktadırlar. 16 yaşın altındaki çocuklarda üçün-
cü en sık ölüm nedenidir (7,9,17,20,38,44,54,71,66,75,76,78).
Noninvaziv görüntüleme yöntemlerindeki ve patolojide ayırıcı 
tanıdaki gelişmeler sonucu çocukluk çağı SSS tümörlerinin 
insidansı giderek artmaktadır (2,7). Tüm dünyada yıllık insidans 
artışı ortalama %1’dir. Bunların çoğu kraniumla ilgili iken 1/10 
spinal kanal ve kordla ilgilidir (9,17,20). Tümörlerin %80’i ilk on 
yıl içinde görülür ve çocuklarda beyin tümörü görülme sıklığı 
artan yaşla beraber azalır. 1988 yılında Birleşik Devletlerde 
yapılan ve 3291 çocuğu kapsayan bir çalışma göstermiştir ki 
bu tümörlerin yaklaşık %7’si hayatın ilk 12 ayında ortaya çık-
makta ve 8 yaşına kadar yıllık tümör görülme riski %7-8 olarak 
devam etmektedir (71). Doğumsal (Konjenital) beyin tümörleri 
oldukça seyrek olmasına karşın doğumsal tümörlerin büyük 
kısmını beyin tümörleri oluştururlar. Yenidoğan döneminde 1 
milyon canlı doğumda 1,7-13,5 arasında beyin tümörü görülür. 
Doğumsal tümörler tüm çocukluk çağı tümörlerinin yaklaşık 
%0,5-4 unu oluştururlar ve tüm santral sinir sistemi tümörle-
rinin %10’unu oluştururlar (2,5,8,10,14,31,37,39,40,46,54,57
, 61,62,66,73,75,76,86). Rakamların bu kadar farklı olmasının 
nedeni doğumsal tümör tanımına bağlıdır (12,46). Doğumsal 
beyin tümörleri, klinik bulguların ortaya çıktığı yaş ve histopa-
tolojik özellikleri kriterlerine göre tanımlanmışlardır. Ne var ki 
bunlarda yaş konusunda da literatürde bir fikir birliği yoktur. 
Doğumsal olduğu kesin bilinen tümörler ileriki yaşlarda da 
bulgu verebilmekte ve ameliyat edilmektedir (9,17,20,44,57). 
1951 yılında ilk kez Arnstein ve ark. sundukları bir koroid plek-
sus kavernoz hemanjiom olgusu nedeni ile literatürden topla-
dıkları 13 olgu ile birlikte “A case report and survey of brain 
tumors during the neonatal period” başlığıyla yayınlamışlardır 
(4). Olguların hemen hepsi otopsi bulgusudur, çoğunda da 
makrosefali ve/veya hidrosefalide eşlik etmektedir. Çok sınırlı 
dış etkene maruz kalan fetüs ve yeni doğan döneminde bu 
tümörlerin varlığını, tümör oluşumunda “embriyonel rest“ teo-
risinin destekleyici kanıtı kabul etmişler ve doğumsal beyin 
tümörleri tanımını literatüre katmışlardır (4). 1964 de Solitare 
ve Krigman 1 olgu nedeni ile topladıkları 45 doğumsal beyin 
tümörlerini semptomların başlangıç zamanına göre; 1. kesinlik-
le doğumsal (definit congenital) (semptomlar doğumda varsa), 
2. muhtemelen (büyük olasılıkla) doğumsal (probably conge-
nital) (semptomlar ilk hafta içinde çıkarsa), 3. Olası doğumsal 
(possibly congenital) (ilk 1 ay içinde semptomlar çıkarsa) ola-
rak 3 grupta sınıflamıştır (83). Bununla uyumlu olgu ve seriler 
yayınlanmıştır (12,37,39,61,66,83,86). Bazı yazarlar bunu ilk 1 
yıl sonuna kadar uzatır. Hatta 2 yaş altı tümörleri de bu gruba 
sokanlar vardır (40,43,46,54,61,62,73,82). Yayınların çoğunda, 
yeni doğan dönemindeki tümörlerin hepsinin doğumsal olması 
nedeniyle [fetal, neonatal, connatal, prenatal ve natal, perina-
tal] bu tanım içinde kullanılmıştır (12,28,31,37,38,39,43,76). 
DSÖ 2016 beyin tümörleri sınıflamasıyla birlikte, doğumsal 
beyin tümörlerini hem histolojik ve moleküler özellikleri hem de 
yaşları ile birlikte vermek, Yenidoğan (neonatal) Beyin Tümör-
leri olarak tanımlamak daha uygun olacak gibi görünmektedir 

(28,48). Bu yazıda da birçok seride yaş kriterine göre kesinlikle, 
büyük olasılıkla ve olasılıkla doğumsal olarak tanımlanan yeni 
doğan tümörlerinin genel ve spesifik özellikleri, diğer bebeklik 
ve çocukluk çağı tümörlerinden farkları ile anlatılacaktır.

Genel Özellikler

Serilere ve olgu sunumlarına bakıldığında genel olarak kız 
erkek oranları birbirine eşit olmakla birlikte, teratomlar, malign 
gliomlar, embriyonel tümörler ve koroid pleksus papillomu 
gibi bazı tümör tipleri eşit veya az oranda erkeklerde olma 
eğilimindedir, benign beyin tümörleri ise kızlarda daha fazla 
görülür (9,20,71,86).

Yerleşim yeri: Doğumsal beyin tümörleri supratentorial (2/3ü) 
yerleşme eğilimindedir ve daha çok orta hat yapılarından ge-
lişirler (5,9,12,15,18,20,31,37,39,40,47,52,56,61,86). Yakla-
şık 1/3’ü serebral hemisferlerde yerleşim gösterirler. Her yaş 
periyodunda orta hatta yerleşme eğilimi olan kraniofarenjiom, 
pinealom ve embriyonal tümörlerin yanında erişkinde orta hattı 
tercih etmeyen embriyonel tümörler de bu yaş grubunda orta 
hatta bulunurlar (10,22,47,51).
 Klinik Bulgular

Volpe klinik bulgulara göre; 1. Sefalopelvik uyuşmazlık, distosi, 
ölü doğum ya da erken doğuma neden olan dev tümörler, 2. 
Hidrosefali ve ona bağlı olarak artmış̧ kafa çevresi ve gergin 
fontanellere yol açanlar, 3. Tümör tipine ve yerleşim yerine 
bağlı olarak nöbet, hemiparezi gibi nörolojik bulgulara neden 
olan tümörler, 4. Ani başlangıçlı kafa içi kanamaya neden olan 
tümörler olmak üzere 4 farklı gruba ayırmıştır (9). Çok büyük 
boyutlara ulaşan bazı tümör tiplerinde ilk bulgular distosi ve 
ölü doğum (%32) olabilir (86). Doğumsal beyin tümörlerinde 
makrosefali (artmış kafa çevresi), hidrosefali ve ön fontanelde 
gerginlik doğumda en sık saptanan bulgulardır (15,18,31,33
,37,52,61,77,78,86). Ancak tüm doğumsal beyin tümörleri 
doğumda bulgu vermez. Doğumdan sonraki bulgular baş 
çevresinin büyümesi, hidrosefali, artmış kafa içi basınca bağlı 
bulgular, nörolojik defisitler ve intraventriküler kanamadır 
(4,5,9,61,78,86). Doğumsal beyin tümörü olan olgularda 
makrosefali (Artmış kafa çevresi) sütür separasyonu nedeniyle 
görülür. Makrosefali tümörün kitlesel büyüklüğüne bağlı 
olabileceği gibi en sık ikinci bulgu olan hidrosefaliye bağlı 
olarak da oluşabilir. Yaygın olarak, hastalar asemptomatik, 
ancak aşırı baş çevresi ile ortaya çıkacaktır (9,28,47,61,86). 
Hidrosefali tümörün bası ya da kanaması ile BOS yollarındaki 
tıkanma, emilim bozukluğu ya da tümörün aşırı BOS salınımına 
bağlı oluşabilir. Bazal ganglion ve talamus yerleşimli tümörlerde 
obstrüktif hidrosefali ortaya çıkar (5,9,20,33,38,52,86). Çok 
çabuk büyüyen tümörlerde ise artan kafa içi basıncına bağlı 
olarak gergin fontaneller, ayrışmış sütürler, batan güneş 
fenomeni, sinirlilik, apne, gelişememe, uyuşukluk, papil 
ödem ve kusma başlıca klinik bulgular arasındadır. Ancak 
intrakraniyal basıncı dengeleyebilen elastik kafa yapısı bu 
yaş gurubunda hem bulguların geç çıkmasına hem de kafa 
çiftleri ve piramidal sisteme ait sorunların arka planda yer 
almasına neden olmaktadır (9,18). Lokalize nörolojik defisitler, 
yenidoğanlarda, çok büyük tümörlerde bile sıklıkla görülmez. 
Bu fenomen, olgunlaşmamış beyin gelişimi, sinir miyelinasyon 
eksikliği ve/veya kraniyal kemiklerin genişlemesine bağlanır 
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(9,37,61,69). Epileptik nöbetler daha ileri yaş gruplarına 
göre daha az görülür. Bunun muhtemel nedeni hemisferik 
yerleşimli tümörlerin daha az görülmesidir. Kafa içi basınç artış 
bulgularına ek olarak baş kontrolünün zayıf olması, başın bir 
tarafa eğik olması (head tilt), nistagmus, ataksi, hemiparezi, 
ekzoftalmus, koordinasyon bozukluğu vardır (20,52,61). 
Hipoatalamus, üçüncü ventrikül önü ve optik kiazmadan 
köken alan tümörlerde normal yemeye karşın zayıflama, ve 
sıra dışı hareketlilikle görülen diensefalik sendrom görülebilir 
(20). Göz kısma, başı sağa sola yatırarak bakma gibi görme 
sorunları çeşitli yayınlarda %4-19 oranında verilmiştir (15). 
Doğumsal beyin tümörlerinde kanama prevalansı %14-18 
olarak bildirilmiştir. Bu oran çocuk ve yetişkinlerde görülen 
kanama oranlarından çok daha yüksektir (34,47,78,79,86). 
İntrakranyal kanama nedeni doğum sırasındaki ani basınç 
değişimleri ve tümörlerin hızlı büyümesine bağlanmıştır. Daha 
çok astrositom ve embriyonel tümörler ile beraberdir. Spontan 
intrakranial kanaması olan bir bebekte tümör mutlaka akla 
gelmelidir (9,28,20,34,61,72,79,86). Doğumsal Beyin tümörleri 
SSS dışında Wakai ve ark.nın görülme sıklığını %15 olarak 
verdiği çeşitli doğumsal anomaliler ile beraber olabilir, bu da 
bunların kaynağında doğumsal olduğunu destekler. Bunlar 
daha çok baş bölgesindedir. Yarık dudak ve damak en sık 
saptananlarıdır (86).

Radyolojik Inceleme

Yeni nesil yüksek çözünürlü ve 3D ultrason tarayıcılar prenatal 
ve postnatal dönemde kranyal kavitenin ayrıntılı incelenmesini 
kolaylaştırır ve erken tanıya olanak sağlar (2,6,7,13,40,61). 
Doğumsal beyin tümörleri prenatal dönemde Ultrason ile 
genellikle 20-40 hafta arasında (3. Trimester) tanınır. Bildirilen 
fetal intrakranyal tümörlerin ancak %10’u 24. gebelik 
haftasından öncedir. Ortegna-Anzar ve ark.nın 9 olguluk 
serisinde 2 olguda beyin tümörü fetal sonografi ile saptanırken, 
4 olguda semptomlar doğumun ilk gününde, 4 olguda hayatın 
ilk aylarında ortaya çıkmıştır (63). Rutin takipler sırasında ve/
veya fetal yutkunma yetersizliğine ve hızlı tümör büyümesine 
bağlı gelişen polihidroamnioz varlığı ve bunun sonucu uterus 
boyutunda ani artıştan şüphelenilerek yapılan ultrasonografiyle 
kitle ve hidrosefaliye bağlı kafa içi basınç artması bulguları ile 
inutero olarak saptanabilir. Ancak tüm intrakranyal tümörlerin 
ultrason görüntüleri benzerdir bu nedenle tümörün histolojik 
tanısının prenatal saptanması hemen hemen imkânsızdır, 
tümörün erken evrelerinde tanı koyabilmek için hassas 
değildir (7,10). Ancak Prenatal dönemde anneye yapılan fetal 
magnetik rezonans görüntüleme yöntemlerinin geliştirilmesi 
ile doğumsal tümörlerin tanısı daha erken olarak konulmaya 
başlanmıştır (7,24,40). Postnatal ise makrosefali ve/veya 
hidrosefali varlığı ile saptanırlar.  Yenidoğan dönemindeki 
radyasyona bağlı riskleri nedeni ile eski serilerde BT ön planda 
iken artık zorunlu olmadıkça yapılmamaktadır. Beyin tümörü 
düşünülen yeni doğanda tercih edilen tanı yöntemi genel 
anestezi altında çekilen MRG’dır (2,7,10,13,69,77). MRG ile 
histolojiye bakılmaksızın hem multiloküle, heterojen solid-
kistik, hem de lipid ve kalsifikasyon içeren büyük heterojen 
boya tutan hidrosefalinin de eşlik ettiği kitle saptanmaktadır. 
Görüntüleme yöntemleri ile değişik boyutta homojen boya 
tutan intraventriküller lezyonlar (koroid pleksus papilomları), 
hidrosefali ile birlikte olan hızlı büyüyen heterojen boya tutan 

yoğun kalsifikasyonu olan fatal lezyonlardan (Teratomlar ve 
diğer tümörler) ayrılabilir.

Tedavi

Doğumsal Tümörler için otopsi bulguları ile yayınlanmış olgu 
sunumları ve küçük seriler ön planda iken cerrahi tedavi sonuçları 
ile verilen seriler daha da kısıtlıdır (12,18,37,38,40,61,78). 
Tüm beyin tümörlerinde olduğu gibi, cerrahi ilk terapötik 
yaklaşımdır. Sonuç büyük ölçüde tümörün rezeksiyon 
derecesi ile ilişkilidir. Malign tümörlerde radikal rezeksiyonun 
hastalıksız sağ kalım süresini ek tedaviden bağımsız olarak 
uzattığı gösterilmiştir (12,38,52). Tümör tipine ek olarak, tanı 
anında bu tümörlerin aşırı büyük boyutuna, bu büyük tümörleri 
çıkarmaktaki cerrahi zorluklara ve birleşik (kombine) tedavi 
yöntemlerinin yokluğuna bağlı hâlen uluslararası kabul gören 
yaygın kullanılan bir tedavisi yoktur. Küratif cerrahi sırasında 
bu büyük boyuttaki tümörleri çıkarmaktaki cerrahi zorluklar, 
hayatı tehdit eden kanamalar ve adjuvan kemoterapi sırasında 
artan toksisite yaygındır. Radyoterapinin kabul edilemez bir 
yan etki spektrumu, daha büyük çocuklara kıyasla tedavi 
seçeneklerini sınırlar (38,40,61,78). Maksimal cerrahi sonrası 
yüksek dozla yoğun kemoterapi rejimleri ve otolog kök hücre 
nakli ASCT ile sonuçların daha iyi olacağını ileri süren yayınlar 
vardır (25). 

Patolojik Dağılım

Bu tümörlerin histopatolojik dağılımları çocukluk, gençlik ve 
erişkin çağı tümörlerinden farklıdır. Arnstein ve ark.nın yayınında 
sıra ile teratomlar, astrositik tümörler ve medulloblastomlar en 
sık görülen tümörlerdir (4). 1964’de Solitarin yayınında da tera-
tomlar ve diğer glial tümörleri en sık görülmüştür (20). 1979’da 
Jellinger’in 1yaşına dek olanları kapsayan serisinde ise astro-
sitomlar çoğunluğu oluşturmaktadır. 1991 yılında Uluslararası 
Pediatrik Beyin Cerrahisi Topluluğu’nun (International Pediat-
ric Neurosurgery Society-ISPN) yaptığı 886 olguyu kapsayan 
bir çalışmada ise ilk bir yıl içinde saptanan beyin tümörleri, 
azalan sıra ile astrositom (%28.6), medulloblastom (%11.5), 
epandimom (%11.4), koroid pleksus tümörleri (%11.4), PNET 
(%6.2) ve teratom (%5) olarak bulunmuştur (8,19). 1996’da 
Grab ve Albright bulunan konjenital tümör histopatolojileri 
sıra ile Teratom (%37), Astrositom (%10-15),  PNET (%12), 
KoroidPleksus tm (%8), Ependimom, Glioblastom, Sarkom,  
Menengiom, Gangliogliom, diğer şeklinde vermiştir (9,20,31). 
2010’dan sonra medulloblastom, PNET, ATRT, CNS Nörob-
lastomunu içine alan embriyonel tümörleri tanımı kullanılmaya 
başlanmıştır. Eski patolojilerin az bir kısmını bu kavram ile 
değerlendirmek mümkün olmuştur (34). 2011 Manoranjan ve 
Provias konjenital beyin tümorlerinin histolojik tiplerinin görül-
me sıklıklarını teratomlar icin %26,7-36,5, astrositomlar için 
%9,5-28,9, primitif nöroektodermal tümör (PNET) için %8,4-
26,4, koroid pleksus papillomu icin %6,7-15,4 ve glioblastoma 
multiforme icin %3,1-14,6 olarak bildirmiştir (51). DSÖ 2016 
entegre beyin tümörleri güncellemesi ile yeni tanımlar (çok kat-
manlı rozetli embriyonel tümörler, ATRT, ve ganglioglom gibi) 
yapılmış, ancak henüz buna uygun seri yoktur. En sık görülen 
doğumsal tümörler; teratomlar, gliomlar (düşük ve yüksek 
dereceli), embriyonal tümörler [medülloblastom, başka şekilde 
tanımlanmamış CNS embriyonel tm, atipik teratoid rabdoid 
tümörler (AT/RT)], koroid pleksus tümörleri kranyofarenjiomlar 
ve diğerleri şeklinde sıralanabilir (12,33,34,38,52,58,61).
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malign varyantı (Epignatus) (11,35,45,86) (Şekil 1A, B). Nanda 
ve ark. buna scalpden köken aldığını söylediği kraniofasial 
formunu da eklemiştir (59). In utero massif hidrosefaliye yol 
açan kitle görülebilir (35,45,59). Zor doğum ve bu sırada 
makrosefalik başın kendiliğinden yırtılması seyrek görülen 
bir durum değildir (11,35). Yenidoğanda çoğu teratomlar 
benigndir, ona rağmen hızlı büyürler ve massif makrosefaliye 
yol açacak şekilde normal beyin dokusunun yerini alırlar.  
Postnatal dönemde kafa çevresinde hızlı artış ve hidrosefal) 
ile göz bulguları (propitozis, eksoftalmus ve batan güneş arazı) 
sık görülür (11,35,45). 

Eskiden çoğunlukla otopsi çalışmaları ile saptanırken 
günümüzde gelişmiş görüntüleme yöntemleri sayesinde, 
gebeliğin erken döneminde gelişen bu tümör 3. trimesterde 
(20-40. hafta arası), intrauterin saptanabilmektedir (2,7,15). 
Fetal ultrasonografik incelemede teratomlar kalsifikasyon 
odakları olan, solid veya kistik alanlar içeren kitleler şeklinde 
görülürler, normal serebral yapının bozulması ve polihidramnioz 
görülebilir. Bunların ancak %10’u 24. haftadan öncedir 
(2,9,11,24,33). Fetal MRG intrakraniyal tümörün prenatal 
tanı ve değerlendirmesinde yardımcıdır. Yenidoğanda BT ve 
MRG’de büyük, multiloküle, heterojen solid-kistik ve hem 
lipid hem de kalsifikasyon içeren kitle şeklindedir ve yoğun 
kontrast tutarlar (Şekil 1C, D; 2A, B; 3A, B; 4) (2,23,43,57). 
Tanıda serumdaki tümör belirleyicilerinin yüksek olması faydalı 
olabilir (20,35). 

Yenidoğan döneminde sık görülen tümörler:

1. TERATOMLAR

Bir germ hücre tümörü olan teratomun etimolojik kökeni eski 
Yunanca’da “canavar tümör” anlamına gelen bir terimdir. 
Teratomlar 4000 canlı doğumda 1 görülürler. En sık yerleşim 
yeri koksigeal bölge, gonadlar, orofarinks, orbita ve seyrek 
olarak da kranyumdur (35,59). Doğumsal intrakranyal 
teratomlar, birçok yayında en sık karşılaşılan yeni doğan 
beyin tümörüdür ve normal intrakranyal yapıların tam kaybı 
ile karakterizedir (9,12,13,15,20,45,75). Doğumda tüm 
intrakranyal olguların %30-50’si arasında görülen teratomlar, 
ilk iki aylık dönemde %28, ilk bir yıl içinde ise %5 oranında 
görülür. Tüm çocukluk çağı tümörlerinin ise %0,5-19’unu 
yaparlar (11,35). Birçok seride teratomlarda kız erkek oranı 
birbirine yakındır ya da az oranda erkek üstünlüğü vardır 
(20,35,66). İntrakranyal yerleşim yerleri hipofiz, hipotalamik 
bölge ya da serebral hemisferler olabileceği gibi yaklaşık 
olguların %30’unda olduğu üzere, tümörün ulaştığı devasa 
boyutlar anatomik yapılanmayı bozduğu için gelişim yerini 
saptamak olanaksız olabilir (9,35,71). Literatürde anatomik 
olarak üç çeşit intrakranyal teratom formu bildirilmiştir; 1. 
Yenidoğanın intrakranyal içeriğini değiştiren masif intrakranyal 
teratom, 2. daha küçük ve sınırlı lokalize ve hidrosefali yapan 
daha az agressif teratom, 3. Ekstrakranyal yapılara uzanım 
gösteren (göz, boyun) ve bunun dev boyutlarda kranyal 
tabandan yüz ve boyun bölgesine doğru yayılım gösteren 

Şekil 1: A) Massif 
kranyofasial mixed 
immatür teratom nedeni 
ile opere edilen erkek 
bebeğin doğumdan 
sonraki fotoğrafı.
B) Aynı olgunun postop 6 
ay sonraki görünümü. 
C) Aynı olgunun aksiyel 
Flair MR görünümü kitle 
intrakranyal içerikte yer 
değiştirme yapmış, gözü 
mediale itmiş. 
D) Aynı olgunun koronal 
Flair MR da heterojen 
görünümlü solid-kistik 
kitle intrakranyal içerikte 
ve nasofarenkste yer 
değiştirme görülüyor.

A B

C D
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Tedavi uygun olan olgularda erken, tam total eksizyon ve 
böylece malign transformasyon riskini düşürmektir. Sub-
total çıkanlarda adjuvan yardımcı tedaviler eklenebilir (35, 
45,59,82,87).

Teratomlar pluripotent hücrelerden kaynaklanan her üç germ 
yaprağına (endoderm, ektoderm, mezoderm) ait dokuları içeren 
doğumsal bir germ hücre tümörüdür. Tümör dokusunda cilt ve 
ekleri, yağ dokusu, beyin, kemik, kıkırdak, diş, intestinal epitel, 
intestinal bez yapıları izlenebilir (9,11,20,35). 2016 DSÖ SSS 
tümör sınıflamasında matür teratom, immatür teratom, malign 
transformasyon gösteren teratom olarak sınıflanmışlardır (48). 
Tümör tamamen matür dokuları içeriyorsa “matür teratom” 
(G0), beraberinde özellikle nöroepitelium olmak üzere 
immatür dokular da varsa “immatür teratom“ şeklinde ifade 
edilmektedir. İmmatür teratomlar histopatolojik incelemede 
küçük büyütme (x40) ile immatür elementler ve nöroepitel en 
fazla 1 alanda izlenir ise (G1) 1. seviye, 2-3 alanda izlenir ise 

Şekil 2: A) Matür 
teratomu olup opere 
edilen erkek bir başka 
olguda aksiyel T1 
MR sekanslarında 
sol tarafta gözü iten 
heterojen görünümlü 
solid-kistik kitle. 
B) Aynı olguda koronal 
T1 MR sekanslarında 
sol tarafta gözü iten 
heterojen görünümlü 
solid-kistik kitle.

Şekil 3: A) Ventrkül 
içi teratomu olan 
kız olguda aksial T1 
MR sekanslarında 
hidrosefali yapan 
solid-kistik kitle. 
B) Aynı olgunun 
koronal kontrastlı T1 
MR sekanslarında 
heterojen kontrast 
tutan solid-kistik kitle.

Şekil 4: 
1 aylıkken tanı 
konulup opere 
edilen tümör 
içi kanama da 
gösteren bir 
ganglogliom 
olgusunun MR 
görünümü.

A B

A B
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Düşük dereceli astrositomlar Isaac serisinde yenidoğanda 
serebrum ve optik sinirde görülen en iyi prognoza sahip 
tümörlerdir (34). Cerrahinin amacı total eksizyondur. Kistik 
astrositomlarda sadece mural nodülün çıkarılması yeterlidir. 
Preop hastanın şantlanması gereksizdir. Çünkü ancak 
hastaların %30’unda şanta gereksinim olacaktır. Optik 
astrositomlarda cerrahiye kemoterapi de eklenir (20,32,34,60).

Anaplastik astrositomlar düşük dereceli astrositomlarla aynı 
oranda görülür, tedavi yöntemleri diğerleri gibidir, daha agresif 
seyrederler (15,18,20,34).

Doğumsal glioblastoma multiforme (cGBM) oldukça seyrek 
malign bir primer beyin tümörüdür [DSÖ IV. Derece]. Bu tümörün 
tipik histopatolojik bulguları, infiltratif, yoğun hücresel, yüksek 
mitotik aktivite, belirgin sitoplazmik ve nükleer pleomorfizm, 
glial fibriller asidik protein (GFAP) için immünohistokimyasal 
pozitiflikle birlikte vasküler proliferasyon ve nekroz alanların 
varlığıdır (9,20,21,34,50,58,79,89). 2020 yılında Espiritu ve 
ark. kendi olguları ile birlikte literatürden uzun seyir gösteren 
14 cerrahi olguyu toplayarak GBM’nin doğuştan gelen 
formunun (cGBM), çocuk (pGBM) ve yetişkin tiplere (aGBM) 
kıyasla farklı olan ayırt edici bir genetik özelliğe (CGBM, 
EGFR ve PDGFR α-tipinde amplifikasyonlar, p16 / CDKN2A 
delesyonları dahil PTEN mutasyonları gösterilmemiştir) sahip 
olduğunu saptamışlardır. Bunların pGBM lerden farklı olarak 
erişkin GBM’leri gibi daha iyi seyredebileceğini maksimal 
cerrahi çıkarım +kemoterapi ve olası proton RT ile hastaların 
sağ kalımının uzatabileceğini söylemiştir (21). Doğumsal 
Anaplastik Astrositomlarda ve cGBMde cerrahi rezeksiyonla 
birlikte proton radyoterapi ile iyi seyir bildiren başka olgu 
sunumları da vardır (21,50,80).

3. EMBRIYONEL TÜMÖRLER 

Çocuklarda en sık görülen 2. tümör olan embriyonal özelliklere 
sahip küçük hücreli malign SSS tümörlerini tanımlamak için 
“primitif nöroektodermal tümör” (PNET) terimi uzun süre 
kullanılmıştır (9). Ancak metilasyon profili dahil olmak üzere 
son moleküler çalışmalar, çoğu PNET’in aslında GBM gibi 
iyi bilinen diğer tümör türleri olduğunu göstermiştir (48,74). 
DSÖ 2016 sınıflaması ile genetik özellikler de göz önüne 
alınarak PNET kavramı yerine hepsi Embriyonel Tümörler 
adı altında toplanmışlardır (48). Beyin omurilik sıvısı, kan 
yolu ile yayılabilmeleri ve çevre dokulara lokal invazyon 
gösterebilmeleri nedeni ile oldukça malign olan bu tümörlerin 
prognozları çok kötüdür (9,13,33,74). Bu gruptan neonatal 
dönemde en sık medülloblastomlar, çok katmanlı embriyonel 
tümörler (ETMC) (eski PNET), Atipik Teratoid Rabdoid Tümör 
(ATRT), SSS Nöroblastoma görülmektedir (6,13,20,21,26,30, 
33,48,55,65,74).

Medulloblastomlar

Medulloblastomlar çocuklarda en sık görülen birincil malign 
beyin tümörüdür ve kötü huylu tümörlerin %20 kadarını oluş-
tururlar. İlk kez 1925’te Bailey ve Cushingin yayınladığı Me-
dulloblastomlar birçok perinatal seride dördüncü sırada gö-
rülen embriyonel tümörlerdir ve özellikle hızlı büyürler (2,6,9,1
2,13,18,20,33,37,44,56,57,65,70,71). Medulloblastoma klasik 
olarak tek bir antite olarak düşünülmesine karşın, son yıllar-
da yapılan moleküler çalışmalar ile birbiri ile örtüşen klinik, 

2. Seviye (G2), 4 ve daha fazla alanda izlenir ise 3. Seviye (G3) 
kabul edilmektedir. Teratomlarda öncelikle endodermal sinüs 
tümörü olmak üzere malign germ hücre elementleri bulunabilir. 
Bu taktirde “malign transformasyon gösteren teratom” olarak 
adlandırılmaktadır (11,20,35,48).

Histolojik sınıflandırmaya bakılmaksızın, büyüklük, yerleşim 
yeri ve saptanma yaşı prognozu kötüleştiren özellikler olabi-
lirler. Total çıkarılabildiklerinde prognoz iyidir ancak devasa 
boyutları çıkarılmalarını güçleştirir (11,20,35,45,48,59,87). 
İmmatür teratomlarda inkomplete çıkarım rekürrens olasılığını 
ve %5-30 oranında görülen malign transformasyon olasılığını 
artırır. Teratomu olan bebekler, benign olmalarına karşın tüm 
perinatal beyin tümörü olan bebekler arasında en kötü prog-
noza sahip olanların başında gelmektedirler. 

2. GLIOMLAR – ASTROSITOMLAR  

Glial tümörler glial hücreler ve prekürsorlerinden gelişen birin-
cil merkezi sinir sistemi tümörleridir. DSÖ 2016 sınıflamasına-
da mitoz, hiperselülarite, pleomorfizm derecelerine ve genetik 
özelliklerine göre; büyük çoğunluğunu oluşturan, daha yüksek 
derceceli ve seyri daha kötü olan [Diffuz astrositik ve oligo-
dendroglial tümörler], daha düşük dereceli ve seyri daha iyi 
ve lokalize olanlar [diğer astrositik tümörler], [Epandimal 
tümörler] ve [diğer giliomlar] olarak göre ayrı sınıflandırılmış-
lardır (48). Doğumsal gliomlar çoğu seride 2. sıklıkta görülürler, 
Jellinger’in 1 yaşına dek olan olguları kapsayan serisinde ise 1. 
sıradadırlar (9,37,60,61,89). 2016’da Isaac topladığı 101 olgu 
içinde 45 (%44,6) Glioblastoma, Subependymal giant cell ast-
rocytoma 18 (%17,9) (SEGA), 10 (%9,9) ar adet Anaplastik Ast-
rositom ve diğer astrositom bulmuştur (34). Ayrıca az sayıda 
yayınlanmış epandimom, epandiloblastom, oligodendrogliom, 
oligoastritom, Desmoplastik serebral astrositom, astroblastom 
olguları vardır (32,60). Mixed nöronal tümör olarak sınıflanan 
Nörositom, gangliogliom, gangliositom eski yayınlarda zaman 
zaman bu gruba dahil edilmiştir (68,80). Doğumsal gliomlar 
genellikle supratentoryal yerleşimli, büyük boyutlarda ve aşırı 
vasküler tümörlerdir. Serebral hemisferler, optik sinir, talamus, 
hipotalamus, mezensefalon ve pons sık yerleşme yerleridir. 
İlk bulgu bunlarda da genellikle makrosefalidir. Hidrosefali ve 
kafa içi kanama bu tümörlerde sık görülen bir diğer bulgudur 
(9,20,34,50,79). Diğer yaştaki çocuklarla karşılaştırıldığında 
bu yaş grubunda epileptik nöbetlere daha az neden olurlar 
(9,50,80,89). Bunlarda radyoterapi mümkün olmadığı için 
tedavi maksimal cerrahi rezeksiyonu ve kemoterapiyle sınırlıdır. 
Malign tümörlerde radikal rezeksiyonun hastalıksız sağ kalım 
süresini ek tedaviden bağımsız olarak uzattığı gösterilmiştir 
(34). Cerrahi de tümörlerin büyüklüğü ve aşırı vasküler olması 
nedeni ile total eksizyon çoğu zaman mümkün olmamaktadır. 

SEGA: Tuberosklerozlu hastalarda subependimal dev hücreli 
astrositomlar (SEGA) seyrek olarak neonatal dönemde görü-
lebilir (27,53). Erkeklerde daha sıktır. Bu tümörler genellikle 
foramen Monro yakınında kaudat nükleus başında belirir. Hid-
rosefali ve kitle ana bulgudur. Fetal ölüm oranı fazladır. Asemp-
tomatik olanlar takip edilmelidir. Cerrahi girişim öncesi kardi-
yolojik inceleme yapılmalıdır. Çünkü kardiyak rabdomiyomlara 
bağlı ölümcül aritmiler olabilir. Histopatolojide perivasküler 
şeffaf sitoplazmalı büyük hücrelerden oluşmuş psödorozetler 
görülür (20,27,34,53).
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ETMR, erkeklerin eşit veya daha sık etkilendiği diğer SSS 
embriyonal tümörlerinin aksine kızlarda daha yaygındır. Klinik 
özellikler tümörün yeri ve boyutu ile belirlenir. Çoğu konum 
olarak supratentoryaldir, birkaçı infratentoryaldir. Artmış kafa 
içi basıncı, nöbetler, hemiparezi, serebellar işaretler, kraniyal 
sinir felci ve diğer nörolojik defisitlerin tümü rapor edilmiştir 
(9,12,20,74,75). Tümör, MR’da çoğunlukla belirgin kitle 
etkisiyle çevreleyen ödemle birlikte, yamalı veya kontrast 
artışı olmayan geniş, sınırlı, katı solid bir kitle olarak görünür 
(Şekil 5). Bildirilen olguların küçük bir kısmı kistik bileşenler ve 
mikrokalsifikasyonlar göstermiştir. T1’de hipoindens, T2’de 
hiperindenstir. MR spektroskopi, tümörün hiperselülaritesini 
düşündüren yüksek bir kolin/aspartat oranı gösterir 
(6,10,28,38,74). 

Patolojide medulloblastomun aksine, ETMR’de epitelyal 
benzeri oluşum yoktur. Bunun yerine, hem yüksek hücresel 
hem de hücresel olmayan alanlarda çok karakteristik 
ependimoblastik rozetlere sahiptir. ETMR için mevcut tedavi 
seçenekleri arasında cerrahi rezeksiyon, sistemik kemoterapi 
ve kraniospinal radyasyon (uygun olduğunda) bulunmaktadır. 
Seyri kötüdür, %75, 9 ay içinde ölür (6,20,74). 

AT/RT 

Atipik Teratoid/Rabdoid Tümör (AT/RT) ilk olarak 1980’lerin 
başında SSS rapdoid tümörü olarak tanımlanmış, 2016 DSÖ 
güncellemesindeki embriyonel tümörlerdendir (17,19,30,48). 
Bundan önce, bu tümörler, mikroskobik görünümde nispeten 
benzer olduklarından, muhtemelen ilkel nöroektodermal tü-
mör, (PNET) / medulloblastoma olarak yanlış teşhis edilmiştir. 
Daha da önceleri kötü huylu rabdoid tümör terimi kullanılmıştır 

radyolojik ve histolojik özellikleri olsa da bir dizi farklı mole-
küler alt grubları olduğu, yeni tanımlamalar yapılması gerektiği 
daha belirgin hâle gelmiştir. DSÖ beyin tümörleri son 2016 son 
güncellemesinde Embriyonel tümörler başlığı altında 4 mole-
küler alt gruba (WNT sinyal yolağı mutasyonları olan WNT alt 
tip, Sonig Hodgehog yolağı mutasyonları olan SHH alt tipi ve 
yolakları henüz bilinmeyen grup 3, grup 4) ve histolojik 4 alt 
gruba (klasik, desmoplastik noduler, aşırı nodüller ile, büyük 
hücre-anaplastik) ayrılarak 12’ye dek alt grup tanımlanmıştır 
(6,48). Bunlardan prognozu daha kötü olan SHH alt grup ve 
3. grup yeni doğan döneminde daha çok görülür (6). Erkekler 
bu hastalığa kızlara oranla daha sık yakalanırlar (cinsiyet oranı 
yaklaşık (1,5:1). Ailesel geçişin en sık görüldüğü beyin tümö-
rüdür (6,86). Çok sayıda bazal hücre karsinomu ile birlikte olan 
otozomal dominant geçişli Gorlin Sendromu’nun %3,6 oranın-
da bir parçasıdır. Medulloblastom olgularının da %1-2’si Gorlin 
Sendromu’na sahiptir (9,20). Etiyolojide 17p kromozomundaki 
bir delesyonun rol oynadığı düşünülmektedir (6). 

Tümörün çevresindeki dokuya ve ilerleyen aşamada tüm 
beyne yaptığı baskı ile hastalık belirtileri çok hızlı ve kontrolsüz 
olarak büyüyen tümörden dolayı kısa bir süre içerisinde 
ortaya çıkar. Makrosefali ve BOS akımını aksattığı için 
hidrosefali bunlarda ilk bulgulardır. Bu yaş grubu tümörlerinde 
görülmeyen uzak metastaz bazen ilk bulgu olabilir (1/3 ünde) 
(6,9,86). Bazı olgular ise doğumsal anomaliler ile birlikte olabilir 
(85). Serebrospinal aks boyunca ekilme yolu ile yayılabilir. 
Bu dönemde yapılan BOS incelemeleri tümör hücrelerini 
gösterebilir. Tanıdan şüphelenildiği durumlarda mutlak BOS ve 
kemik iliği incelemeleri yapılmalıdır. 

Radyolojik incelemelerde, tipik olarak 4. ventrikül tavanı ve 
serebellum vermisinden köken alarak dördüncü ventriküle ve 
serebellar hemisferlere doğru yayılır. Sıklıkla hidrosefali vardır.  
Klasik olarak orta hatta yer alan, homojen, keskin sınırlı kitle 
saptanır. Nekroz, kist ve kalsifikasyon oranı düşüktür. Yoğun 
sellüler yapıları nedeniyle MR difüzyon ağırlıklı sekanslarda 
difüzyonel kısıtlanma gösterebilirler. Post kontrast serilerde 
yoğun kontrastlanma gelişir. Meningeal yayılım gelişirse 
subaraknoid aralıkta diffüz, nodüler boyanma gözlenir. 
Prognozda hastanın yaşı, cerrahi rezeksiyon, tanı anında 
BOS metastazlarının varlığı yanında moleküler alt gruplar 
belirleyici rol oynar ve c-erbB-2 (HER2 / neu) onkojeninin 
ekspresyonundan güçlü bir şekilde etkilenir (6,48,65,74).

Çok katmanlı rozetli (ETMR) embriyonal tümörler

Çok katmanlı rozetli (ETMR) embriyonal tümörler, küçük 
yuvarlak mavi hücreli, kötü huylu embriyonal tümörlerdir ve 
genellikle çocuklarda en agresif beyin tümörleriden biridir. 

Nöronal, glial veya nadiren mezenkimal çizgiler boyunca farklı 
derecelerde farklılaşma gösterebilirler. Bu terim, yalnızca bol 
miktarda nöropil ve gerçek rozetlere sahip embriyonel tümör 
(ETANTR) değil, aynı zamanda sınıflandırmadan çıkarılmış olan 
ependimoblastoma ve SSS PNET’i de içeren çok katmanlı 
rozetli (ETMR) embriyonal tümörleri de içerir (15,18,26,48,74). 
Bu, hem SSS PNET hem de ETANTR’de kromozom 19 
(19q13.42) üzerindeki C19MC bölgesinin amplifikasyonunun 
varlığından kaynaklanmıştır ve buranın değişken büyüme 
modellerinin kaynağı olduğunu düşündürmektedir (6,48,74). 

Şekil 5: SPNET tanısı almış bir embriyonel tümörü olan bir olguda 
kontrastlı T1 aksial MR kesitlerindeki görünümü.
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tanıda mutlaka akılda tutulmalıdır. Şu an için olabildiğince tam 
rezeksiyon (GTR) ve ardından adjuvan kemoterapi en uygun 
seçenek gibi görünmektedir. Nöroblastomların kendilerine has 
bir özelliği de, spontan olarak kendiliklerinden küçülüp ortadan 
kaybolabilmeleridir (9,20,49).

4. KOROID PLEKSUS TÜMÖRLERI 

Koroid pleksus tümörleri prognozu nispeten daha iyi olan doğum-
sal beyin tümörleri arasındadır. Birçok neonatal seride tümör-
lerin %5 ile 10’unu oluştururlar (9,16,19,29,33,47,81,84,86). 
DSÖ 2016 sınıflamasına göre 3 tipi vardır. 1. İyi huylu koroid 
pleksus papillomları (CPP, DSÖ GI), 2. Orta derecede kötü 
huylu atipik koroid pleksus papillomları (APP, DSÖ GII), 3. 
Yüksek derecede habis koriod pleksus karsinomları (CPC, 
DSÖ GII) (47). Bazı doğumsal malformasyonu olan (örneğin 
Li-Fraumeni sendromu gibi) olgularda koroid pleksus tümörü, 
özellikle de pleksus karsinomu görülme riskinin yüksek oldu-
ğu bilinmektedir. Ancak sıklıkla hastalık eşlik eden başka bir 
kalıtımsal bozukluk olmaksızın büyük olasılıkla gelişimin çok 
erken bir aşamasında ortaya çıktığı kabul edilmektedir (81,84). 
Erişkinde %70 4. ventrikülde görünürken, çocuklarda özelilkle 
trigon tercihi ile lateral ventrikülde görülürler (25,29,42,84,89). 
İyi huylu Pleksus papillomları sadece beyin ventrikülleri için-
de büyürlerken, kötü huylu pleksus karsinomları çevre beyin 
dokusuna yayılma eğilimindedirler. Üçüncü ventriküler, sere-
bellopontin açı, parankimal ve hatta pineal bölge tümörleri de 
tarif edilmiştir (25,42,47,64,81). 

Artan beyin omurilik sıvısı üretimine bağlı olarak gelişen 
hidrosefali ve makrosefaliye neden olurlar. Tümör BOS 
dolaşımını engellediğinde de ortaya hidrosefali çıkabilir. 
Bilinç değişiklikleri, beslenme bozuklukları, nörolojik bulgular 
(başın yamuk tutulması, içe şaşılık gibi) veya aşırı eksitabilite 
(örneğin, sebepsiz yere çok şiddetli ağlama) görülebilir. Ayrıca 
tümörün büyüdüğü beyin bölgesine ve bu bölgedeki beyin 
fonksiyonlarını engelleme derecesine göre tümörün bulunduğu 
bölgeye özel semptomlar ortaya çıkabilir (9,81,84). 

BT’de tümörler genellikle komşu beyne kıyasla izo, bazen 
de hiperdens, iyi sınırlı lobüle kitleler şeklindedir. Genellikle 
homojen kontrast tutar, düzensiz yaprak benzeri bir desen 
sergileyerek karnabahar benzeri bir görünüm verirler. Belirgin 
şekilde heterojen kontrast artışı varsa, koroid pleksus 
karsinomundan şüphelenilmelidir. Hemen hemen tüm 
olgularda hidrosefali de vardır (10,64,85). MRG’de de T1: 
bitişik beyne kıyasla tipik olarak izointens; biraz hipointens 
olabilir, T2 tümör içinde küçük boşluklar görülebilir, kontrastlı 
T1 C+ (Gd): belirgin homojen kontrast tutma eğilimindedir 
(Şekil 6A, B; 7). MR spektroskopi azalmış NAA  artmış Cholin 
saptanır. MRG ile Ayrıca tümörün yeri ve büyüklüğü, komşu 
dokularla ilişkisi ve beyin diğer yerlerine ve spinal kordda 
metastaz olup olmadığı tespit edilmiş olur (3,10,28,47,64,85). 
Koroid pleksus papillomlarında yaygın görülmeyen seeding 
tohumlanma atipik koroid pleksus papillomlarında ve koroid 
pleksus karsinomlarında çok daha sık görülür (3,64,85). 
Anjiografi çok vasküler olan bu tümörler, anjiyografi ile yoğun 
bir damar ağı ve tümörü besleyen genişlemiş koroideal arterler 
ve şantlar kollateraller gösterir (3).

(17,19,30). Az bir erkek predominansı vardır. AT/RT olguların 
yaklaşık yarısı posterior fossa yerleşimlidir (17,30,55). Meyers 
ve ark.nın serisinde tümörler %47 infratentoriyal, %41 sup-
ratentoriyal, %4-12 arasında ise hem infratentoriyal ve hem 
supratentoriyal yerleşimli ve ortalama boyutu 3,6x3,8x3,9 cm 
olarak bildirilmiştir (55). Klinik belirti ve bulgu, yerleşimleri ile 
ilgilidir, letarji, bulantı, kusma ve gelişme geriliği gibi kafa içi 
basınç artması bulguları olabilir. 

Tümör BT incelemesinde tipik olarak büyük, çok heterojen, izo-
hiperdens görünür, yoğun şekilde heterojen kontrastlanma ve 
obstrüktif hidrosefali gösterebilir. Diğer embriyonel tümörlerin 
tersine AT/RT orta hat dışında yerleşir, kalsifikasyon görülebilir, 
kist oluşumu vardır ve kist duvarı kontrast tutabilir (10,17,30). 
MR incelemesinde nekroz, çoklu kist oluşumu odakları ve 
bazen kanama gösterebilir: 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 
yüksek Cho değeri ve azalmış NAA değerleri görülür. Difüzyon 
sekansında orta derece veya tam difüzyon kısıtlaması görülür 
(3,10,30). Leptomeningeal yayılım olguların %15-30’una 
kadar tanımlanmıştır ve bu nedenle, şüpheli AT/RT’lerde tüm 
nöroaksisin kontrast sonrası görüntülemesi düşünülmelidir 
(17,30).

Bu tip agresif ve kötü seyirli tümörlere genel yaklaşım, cerrahi 
girişim ve kemoterapi şeklinde olmalıdır. Her beyin tümörü gibi 
AT/RT’ün total veya olabildiğince subtotal cerrahi rezeksiyonu 
prognostik açıdan önemlidir (19,20). Bazı durumlarda sadece 
Debulking küçültme ameliyatı önerilebilir. 

Tümör histoloji açısından bir medulloblastoma veya çok 
katmanlı rozetlerle embriyonal tümörden ayırt edilemez. 
(6,20,24). AT / RT teşhisi spesifik genetik sapmanın (kromozom 
22 veya BRG1 geninde INI1 tümör baskılayıcı gen kaybı) 
doğrulanmasını gerektirir aksi takdirde, rabdoid özelliklere 
sahip CNS embriyonal tümörü tanısı kullanılır (30,48). Klinik 
olarak AT/RT’ler medulloblastomlardan çok daha kötü 
prognoza sahiptir ve ölüm genellikle tanıdan sonraki bir yıl 
içinde meydana gelir. AT/RT kemoterapiye duyarlı olmasına 
karşın, 6 ay içinde nüksler görülebilir ve hızlı ilerler. Hem tanı 
anında hem de cerrahi sonrasında yüksek oranda seeding 
tohumlanma görülür, MRG seeding varlığı kötü prognoz 
göstergesidir. Genel sağ kalım oranı düşüktür (9-10 ay) 
(6,13,17,30,43,55). 

Nöroblastom (NBL)  

Doğumsal Primer intrakranyal nöroblastom oldukça nadirdir 
ve mevcut literatürde olgu sunumu şeklinde çok az olgu 
yayınlanmıştır. DSÖ beyin tümörleri 2016 sınıflamasında 
Embriyonel Tümörler içinde gösterilen primer intrakranyal 
nöroblastomun lokal rekürrens olasılığı oldukça yüksektir. 
Agresif doğası nedeni ile ölümcül bir prognoz taşır. Çok ender 
olarak, doğum öncesi ultrasonda tespit edilir. Nöroblastomlu 
hastaların hastalığa özgü hastalık belirtileri (semptom‎ları) 
yoktur. Bunlar tümörün veya metastazların bulunduğu 
yerlere bağlı olarak değişmektedir. Radyolojik görüntüleme 
ile preoperatif tanısı ve diğer embriyonel tümörlerden ayrımı 
oldukça zordur. Bu nedenle pediatrik yaş grubunda ayırıcı 

https://www.kinderkrebsinfo.de/servis/soezluek/index_tur.html?selected=L#_Li-Fraumeni sendromu
https://www.kinderkrebsinfo.de/servis/soezluek/index_tur.html?selected=S#_semptom
https://www.kinderkrebsinfo.de/servis/soezluek/index_tur.html?selected=M#_metastaz
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sahip papiller yapılar gösterir. Görünüşleri normal koroid 
pleksusa çok benzer. İmmumhistokimyasal inceleme prognoz 
hakkında fikir verebilir. Sitokeratin (özellikle C7), vimentin 
ve transthyretin genellikle pozitiftir. S100 değişkendir, eğer 
pozitif ise, transthyretin gibi iyi prognoz göstergesidir. KIR7.1 
genellikle pozitif ve spesifiktir. KP’ca da yüksek oranda TP53 
mutasyonları vardır (16,29,48).

Metastaz yapmamış klasik koroid pleksus papillomlu (CPP, 
DSÖI) ve tamamen çıkarılabilmiş atipik pleksus papillomlu 
(APP, DSÖII) hastalar manyetik rezonans tomografisi MRG ile 
yakından izlenir. Eğer hastada yeni bir tümör gelişimi tespit 
edilirse ek cerrahi tedavi uygulanabilir. Birçok hastada tek 
bir ameliyat ile tamamen iyileşme söz konusudur (25,29). 
Metastaz yapmış pleksus papillomlu (CPP, DSÖI), tam olarak 
çıkarılamamış atipik pleksus papillomlu (APP, DSÖII) veya 
pleksus karsinomlu (CPC, DSÖIII) hastalarda sadece cerrahi 
yöntemle tedavi yeterli değildir. Bu durumlarda tümörün 
tekrar büyüme riski veya geri gelme riski çok yüksek olduğu 
için cerrahi girişimi takiben, kemoterapi uygulanır. Bunlar 
ilerdeki komplikasyonları önlemek için radyoterapinin 
mümkün olduğunca ertelenmesi amaçlanır. Bazı durumlarda 
intraventriküler kemoterapi uygulanabilmesi için rezervuar 
yerleştirilmesi gerekir. Böylece hem ilaç uygulanır hem de 
sitolojik inceleme yapılabilir (29,64,67). Koroid pleksus 
papillomlu hastalarda tedavi sonrası 5 yıllık sağ kalım yüzde 
yüze kadar çıkmaktadır. Atipik pleksus papillomlu (APP) 
hastaların da iyileşme olasılıkları yüksektir (29). Pleksus 
karsinomlu hastalarda, büyük oranda ameliyatın başarısına ve 
uygulanacak ek tedavi olanaklarına bağlı olmakla beraber, 5 
yıllık sağ kalım ortalama %60 civarındadır (16,29,64). 

5. KRANIOFARENJIOM 

Ektodermik hipofizeal faringeal kanalın veya Rathke kesesinin 
embriyonik skuamöz hücre kalıntılarından kaynaklandığı 
düşünülen, neonatal dönemde seyrek görülen iyi huylu ve 
yavaş büyüyen bir tümördür (8,36,40). Kraniofarenjiyomun 
ilk neonatal tanısı 1952’de Iyer tarafından bildirilmiştir (36). 
Genel olarak, kraniofaringiyomlar tüm fetal ve neonatal 
tümörlerin %5,6’sını oluşturur (8,9,20,33,40,41). Makrosefali 
ve suprasellar kitle ilk bulgular arasındadır. Görüntüleme 

Hidrosefali varsa ve erken cerrahi şansı yoksa ilk basamak 
bunun tedavisidir, bu bazen hayat kurtarıcı olabilir. Crawford 
ve Isaac 2019’da literatürden topladığı 93 perinatal hastanın 
yarısına hidrosefali için şant gerektiğini saptamıştır (16). Biopsi 
almanın yanısıra, minumum yan etki ile maksimal cerrahi çıka-
rım (GTR) tedavinin amacı olmalıdır, olguların büyük çoğun-
luğunda iyileştiricidir (16,25,33,42) (Şekil 6B). Çok vasküler 
olduğu için gros total rezeksiyon her zaman mümkün olmaz 
bazen aşırı kanamayla mortal seyredebilir. Preop embolizas-
yonun cerrahideki başarı şansını artırdığı bilinmektedir, ancak 
yaş nedeniyle sınırlamaları vardır (3). Son yıllarda sadece 
embolizasyon ile kür saptanan olgular yayınlanmaya başla-
mıştır (88). 

Bu tümörler, veziküler bazal çekirdekli kolumnar veya kübik 
epitel hücreleri ile kaplı hassas bir fibrovasküler çekirdeğe 

Şekil 7: Her iki lateral ventrükülü kaplayan koroid pleksus 
papillomu olan olgunun aksiyel T1 MR görünümü.

Şekil 6: A) Koroid 
pleksus papillomu olan 
bir kız yenidoğanda 
kontrastlı aksiyel T1 MR 
sekanslarında sol tarafta 
homojen boya tutan ve 
kisti olan kitle. B) Aynı 
olgunun tümör eksizyonu 
ve VP Şant ameliyatı 
sonrası postop MR 
görüntüsü.

A B

https://radiopaedia.org/articles/vimentin?lang=us
https://radiopaedia.org/articles/s100?lang=us


104 104 | Türk Nöroşir Derg 31(1):95-107, 2021

Işık N: Doğumsal Beyin Tümörleri

Ancak teratom ve koroid pleksus papillomu gibi cerrahi 
şansı olanlarda erken ve agresif cerrahi ile prognoz çok daha 
iyidir. Bu nedenle doğumsal intrakranial tümörlerin prenatal 
dönemde tanınması, uygulanan erken cerrahi ve moleküler alt 
yapısının bilinmesi ile daha iyi sonuçlar elde edilebilir, ailelere 
gelecek için öngörü verilebilir.
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yöntemleri tipik olarak büyük, heterojen görünümlü bir 
kitle gösterir. Kalsifikasyon (papiller tip hariç) ve kistler çok 
yaygındır. MRG’de Sinyal yoğunluğu, kist içeriğine bağlı olarak 
değişir ve protein, kan ürünleri ve / veya kolesterol (klasik 
adamantinomatöz tipte) nedeniyle aşırı yoğun görünebilir. 
Kist cidarında boyanması tipiktir (40,90). Kraniofarenjiyomlar 
daha büyük çocuklarda ve yetişkinlerde>% 90 10 yıllık sağ 
kalım oranları ile iyi huylu tümörler olarak kabul edilse de, 
doğumsal kraniofarenjiyomlar daha kötü prognoza sahiptir ve 
tek tedavi şansı tam bir cerrahi çıkarımdır. Bildirilen doğumsal 
kraniofarenjiyomlarda radikal cerrahisinin klinik sonuçları, 
operasyondaki büyük tümör boyutu, çoğunda beyin sapı ve 
kiazmaya yapışık olması nedeniyle çok düşüktür, mortalite 
ve morbidite oranları yüksektir (41). Hayatı tehdit edebilen 
elektrolit dengesizliklerine neden olabilir (33,41). Isaacs 
tarafından incelenen 17 olgudan 3’ü ölü doğumdu sadece 4 
hasta (%23) hayatta kalmıştır (33). Ancak son yıllarda başarı 
ile çıkarılmış olgularda sunulmaya başlanmıştır. Tümörün 
neonatal dönemde hızlı büyümesinin seyri kötüleştirdiği, 
onun için erken radikal cerrahinin seyri düzeltebileceği ileri 
sürülmüştür (41).

Dermoid tümörler: Embriyonik füzyon hattı boyunca 
yer değiştirmiş dermal hücrelerden kaynaklanan gerçek 
neoplazmalar olmayan ve beynin inklüzyon tümörü olarak 
sınıflandırılan, nadir görülen, iyi huylu beyin tümörleridir ve 
tüm çocukluk çağı tümörlerinin %1’ini oluştururlar. Genelde 
doğumda orta hatta ekstrakranyal kitle şeklinde tanınırlar 
tedavileri total eksizyondur (1,32). Spontan ya da travmatik 
rüptüre olup kimyasal menenjit, başağrısı, nöbet, nörolojik 
defisit ve hidrosefali yapabilirler. Dermoid tümörler intrauterin 
ve neonatal dönemde saptanan doğumsal tümörler olmalarına 
karşın iyi huylu ve çoğu zaman asemptomatik oldukları için 
genelde geç dönemde (6 ay üzeri) opere edilirler ve çoğunlukla 
neonatal serilere katılmamışlardır (1,33). 

Hemanjiomlar: Doğumsal Hemanjiomlar, tipik olarak deri 
lezyonları olarak görülen büyük boyutlara ulaşabilen iyi huylu 
vasküler tümörlerdir. Genellikle kranyum dışında yerleşirler. 
Yenidoğanda bildirilen intrakranyal yerleşimli çok az olgu 
vardır. Bebeklik döneminde büyümeye devam edebilirler ancak 
kendiliğinden gerileyebilirler. Cerrahi çıkarım başarıldığında 
güvenli ve iyileştiricidir (42,74,75,81). 

Hemanjiyoperisitoma: Peace tarafından ilk olgunun yayınlan-
dığı 1954’den 2019’a dek 16 adet doğumsal Hemanjiyoperi-
sitoma olgusu tanımlanmıştır (23,76,77,83). Hemanjiyoperisi-
toma ve soliter fibröz tümör birlikte (HPC / SFT), DSÖ 2016 
merkezi sinir sistemi tümörleri sınıflamasına göre bir kategori 
olarak kabul edilmektedir (48). İnfantil (konjenital) ve yetişkin 
tip olarak alt gruplara ayrılmıştır. GTR ile tedavi, iyi bir prog-
nozun ve düşük nüks oranlarının anahtarıdır. Ancak tamamen 
rezeke edilmesi zordur. Ameliyattan önce verilen kemoterapi 
ile tümörün küçülerek çıkarılabilir hâle geldiği saptanmştır (23).

Genel olarak kombine serilerde tümörlerin rezeksiyonunu 
takiben 3.5 yıl kadar uzun sağ kalımlı nadir olgular yayınlanmış 
olsa da, doğumsal beyin tümörlerinin çevre dokulara yayılma 
ve büyüme kapasitelerinden bağımsız olarak prenatal tanıda 
ve yenidoğan cerrahisindeki gelişmelere rağmen prognozları 
hâlâ kötüdür, postnatal hayatta kalma oranı %26-28’dir. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3259397/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3259397/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5538596/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5538596/
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