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Beyinsapi Gliomlar
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Beyinsapi gliomlari anatomik olarak kranial kisimda diensefalon, kaudal kisimda omurilik ile sinirli; mesensefalon, pons ve medulla
oblangatanin olusturdugu beyinsapindan kéken alan heterojen bir timor grubunu tanimlamaktadir. Siklikla ¢ocuklarda gérilmekte
olup pediatrik santral sinir sistemi timorlerinin yaklasik %10-20 sini kapsamaktadir. Hastalarda basvuru sirasinda klasik triad olarak
kranial sinir felci, ataksi ve uzun traktus bulgulari siklikla gérilmesine ragmen; kusma, bas agrisi, davranis degisiklikleri, inatgi higkirik,
hafiza kaybi, sik kdbus gérme, idrar kagirma gibi ok genis spektrumda belirti ve bulgular gérilebilmektedir. Ozellikle manyetik
rezonans gdrinttileme modalitelerinin kullanima girmesi ile birlikte beyinsapi gliomlarinin dogru teshisinde ve tedavi planlamasinda
ciddi bir avantaj saglanmistir. Heterojen bir neoplastik grubu icermesi ve elegan beyinsapi yapilarini icermesi nedeniyle standardize
edilmis bir tedavi ydntemi olmayip; cerrahi, radyoterapi, kemoterapi, steroid kullanimi, monoklonal antikor, immunoterapi gibi gesitli
tedavi modaliteleri hasta bazl olarak degerlendiriimektedir.
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ABSTRACT

Brainstem gliomas define a heterogeneous group of neoplasms that arise within the brainstem consisting of the mesencephalon,
pons and medulla oblongata, and at other locations between the diencephalon and the cervical spinal cord. These tumors occur
predominantly in children and constitute 10-20% of pediatric central nervous system tumors. Despite the frequent appearance of the
triad of cranial nerve paralysis, ataxia, and long tract signs, the development of vomiting, headaches, behavioral changes, persistent
hiccups, memory loss, recurring nightmares, urinary incontinence, and other symptoms within a wide spectrum is also possible.
Magnetic resonance imaging provides a great advantage for the correct diagnosis and treatment planning of brainstem gliomas.
There is no standardized treatment approach and surgery, radiotherapy, chemotherapy, steroids, targeted therapy, immunotherapy,
and various other treatment modalities are considered depending on the patient as these lesions constitute a heterogeneous group
of neoplasms and are located among eloquent brainstem structures.
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B GiRIiS
eyinsapl gliomlar her yasta gérilebilmekte, siklikla pe-
B diatrik hasta grubunda karsimiza ¢ikmaktadir. Pediatrik
santral sinir sistemi timorlerinin yaklasik %10-20 sini
olusturmaktadir (16). Pik yas araligi ¢esitli calismalarda 3 ile 9
yas arasinda gdsterilmis ve hastalarin yaklasik %77’sinin yir-
mi yas altinda oldugu belirtilmistir (13). Pediatrik populasyona

kiyasla erigkinlerde nadir gérilmekte olup beyinsapi gliomlari
erigkin intrakranial timérlerinin %1,5-2,5 ini olusturmaktadir
(3). Bu timorler uzun yillar boyunca, timuintin malign ve infilt-
ratif karakterde olduguna inanildidi icin, bas edilemez olarak
kabul edildi. Ancak son elli yil icerisinde radyoloji ve mikro-
norosirUrjideki gelismeler ile bu témorlerin icerisinde fokal,
histopatolojik olarak diistik gradeli, iyi sinirli timérlerin de ol-
dugu fark edildi. Ginuimuzde potansiyel olarak fayda goérebi-
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lecek olgularin secilip bunlara cerrahi uygulamak yéntnde bir
cerrahi tedavi stratejisi gelismistir (16). Tumor davranigi, klinik
prezantasyon ve radyolojik gérinimler g6z éntine alinarak be-
yinsapi gliomlari gruplara ayrnilmistir (4,10).

* Diffuiz Infiltratif Tumérler

* Servikomeduller Tumorler

* Dorsal Ekzofitik Timorler

* Fokal Timorler.

Diffiiz infiltratif Beyinsapi1 Gliomlar

Diffuz infiltratif beyinsapi gliomlari her yas grubunda
gorilebilmekte olup pediatrik popllasyonun en sik gorilen
(%60-80) ve en mortal grubunu olusturmaktadir (8). Genellikle
ponstan kaynaklanip rostral ve kaudal ydnde mesensefalon ve
medullaya uzanim gosterebilirler (1). Ortalama gorilme yasi
6-7 yas olup ortalama sagkalim siresi bir yilin altindadir (4).
Kotl prognoza ragmen istisnai de olsa Schomerus ve ark.
remisyona giden yaslari 7 hafta ile 4 yas arasinda degisen bes
olgu bildirmiglerdir (24).

Diffuz infiltratif beyinsapi gliomlarinda siklikla ataksi, kranial
sinir tutulumu ve uzun traktus bulgulan gértlmekte; apati,
hiperaktivite, okul performansinda azalma gibi davranigsal
degisiklikler ile de prezente olabilmektedir (15). Belirti ve
bulgularin baglamasi ile tani arasindaki stre 1-2 ay kadar kisa
olup semptomlar hizli ilerlemektedir (4). Lezyonun infiltratif
yapisi ve elegan beyinsapi yapilari nedeniyle tani amagl cerrahi
oneriimemekte manyetik rezonans (MR) gorlntileme ile
teshis saglanmaktadir (25). Bilgisayarli tomogrofide hipodens,
T1 sekans MR gdrintilemede hipointens, T2 sekans MR
gorintilemede heterojen hiperintens gériniim olup kontrastli
serilerde yama tarzi kontrastlanma gérulebilmektedir. (Sekil
1) Kontrast tutulumunun prognostik bir anlami olmayip tiimor
agresifliginin degerlendiriimesinde ve timoriin ayirici tanisinda
proton MR spektroskopi kullaniimaktadir (18,19,26). Diffliz
infiltratif beyinsapi gliomlar ile ilgili patolojik veriler cogunlukla
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otopsi serilerinden saglanmakta olup Yoshimura J ve ark.
40 olguyu iceren otopsi c¢alismasinda %85 glioblastom,
%12,5 anaplastik astrositom ve %2,5 astrositom sonucuna
rastlaniimistir (27). Fokal konvansiyonel radyoterapi (RT) (60Gy
toplam doz, 1,5-2Gy/gln, yaklasik 6 hafta) standart tedavi
olarak uygulanmaktadir. Adjuvan kemoterapi (KT), RT 6ncesi
KT, yiiksek doz KT, eszamanli KT- RT gibi degisik kemoterapi
uygulamalari ve ajanlar denenmis olup sagkalim siresine
belirgin  katki saptanmamistir (12). Monoklonal antikor,
immUnoterapi gibi tedavi secenekleri Uzerinde calismalar
devam etmektedir (9).

Eriskin beyinsapi gliomlari arasinda da diffiz infiltratif
beyinsapi gliomlar yaklasik %45-50 oran ile en sik rastlanan
grubu olusturmaktadir. Ortalama gorilme yasi 20-30 yas olup
nadiren de olsa yapilan biyopsi 6érneklemelerinde pediatrik
grubun aksine %82’leri bulan benign (WHO grade ll) patoloji
sonuglan bildirilmistir (10,11). Lezyonun infiltratif yapisi ve
beyinsapinin elegan natlrl geregi cerrahi mimkin olmayip
fokal konvansiyonel RT standart tedaviyi olusturmaktadir.
Sagkalima KT’nin belirgin bir katkisi oldugu gdsterilememis
olup adjuvan bir KT tedavisi 6nerilmemektedir. Erigkin diffiz
infiltratif beyinsapi gliomlarinin benign seyrinin aksine %35-39
gOrulme orani ile erigkin malin beyinsapi gliomlar ise siklikla
40 yas sonrasl gorilen, subakut Klinigi olan, histopatolojik
incelemeleri WHO grade 3-4 olarak bildirilen kétl prognozlu
grubu olusturmaktadir. Ortalama sagkalimi 11-25 ay olarak
belirtiimistir (10,11,23).

Servikomediiller Beyinsapi Gliomlari

Servikomeddller timorler beyinsapi gliomlarinin %5-10’unu
kapsamaktadir. Medullanin 2/3 kaudal kismi ile servikal
spinal kordun Ust kismina yerlesirler (1). Cogunlugunu disik
gradeli pilositik astrositom olusturmakla beraber gangliogliom,
ependimom, anaplastik astrositom ve oligoastrositom yine bu
bolge icin tanimlanan tlimorlerdir (6). Klinik olarak servikal
spinal kord tutulumuna bagh Ust ekstremize giigsizligu, ense
agrisi, atrofi gibi sikayetlere ek medduller tutuluma bagl disfaji,

Sekil 1: T2 sekans MR
goruntulemede heterojen
hiperintens, bilgisayarli
tomogrofide hipodens, gérinim.
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yutma gi¢liigl, apne ile; bazi olgularda ise hidrosefali klinigi ile
prezente olabilmektedir (15). Kranioservikal bileskedeki yogun
kemik artefaktlari nedeniyle bilgisayarli tomografinin tanida
yaniltici olma ihtimali nedeniyle MR géruntileme tani amagcli
tercih edilmelidir. Servikomediller beyinsapi gliomlarinda
cerrahi tedavi sonrasi histopatoloji sonucu WHO grade | ve Il
olanlarda ek tedaviye gerek yok, WHO grade lll ve IV olanlarda
ise cerrahi sonrasi RT 6nerilmektedir (7).

Dorsal Ekzofitik Beyinsapi Gliomlan

Beyinsapi gliomlarinin %10-20’sini olusturan dorsal ekzofi-
tik gliomlar bulanti, kusma, bas agrisi gibi semptomlarinin
uzun sUreli olmasi nedeniyle gastrointestinal yanhs tanilar
alabilmektedir (21). Genellikle dérdinct ventrikil tabaninda
subependimal glial dokudan kéken almaktadirlar (1). Dorsal
ekzofitik timdrlerin ¢ogunlugunu pilositik astrositom, fibriler
astrositom ve gangliogliom olusturmaktadir (17). MR gorintu-
leme tanisal amacli tercih edilen yéntem olmakla beraber dor-
sal ekzofitik gliomlarin cerrahi planlamasinda diflizyon tensor
MR ve traktografi kullanimi morbiditenin dnlenmesinde ciddi
6nem arz etmektedir (2). Bu timorlerde cerrahi rezeksiyon
endikedir. Tum radyolojik ve mikronérosirirjikal gelismelere
ragmen morbidite ile karsilasiimakta, nadiren de olsa asendan
monoaminerjik beyinsapi sistemi lezyonlarina bagh prefrontal
kognitif bozukluklar bu hastalarda postoperatif dénemde
gorulebilmektedir (22).

Fokal Beyinsapi Gliomlari

Bu timérler gérece nadir goérllen ve beyinsapi gliomlarinin
%>5inde azini olusturan genellikle dislik gradeli ancak baz
ylksek gradeli glioblastomlarin da tanimlandigi grubu olus-
turmaktadir. MR goértntilemeleri solid ve kistik komponentleri
icerebilmekte, periferik 6dem siklikla gortilmemektedir (1,20).
Siklikla hidrosefaliye sebep olmakla beraber yerlesim yerine
gbre cesitli klinik bulgular ortaya cikabilmektedir. Tektal gli-
omlar hidrosefali, tegmentum gliomlar 3. sinir paralizi, pons
fokal gliomlarinda 6. ve/veya 7. sinir paralizi, medullayi tutan
fokal gliomlar yutma glcligu ile prezente olabilmektedir (5,6).
Yerlesim yeri itibari ile mimkun ise cerrahi en iyi tedavi yonte-
mi olmakla beraber fokal konvansiyonel RT uzun sureli timor
kontroll igin dnerilmektedir. Opere edilemeyen veya progrese
olan olgularda KT kullanimini bildiren yayinlar mevcuttur (14).
Erigkin fokal timorleri ise beyinsapi gliomlarinin yaklagik %8ini
olusturan siklikla distk gradeli histopatolojiye sahip gliom-
lardir. Pediatrik populasyondaki gibi hidrosefali ile bagvuru
¢ogunluktadir. Ventrikiloperitoneal(V-P) sant ve fokal konvan-
siyonel RT ile uzun sagkalim sireleri elde edilmekle beraber,
V-P sant sonrasi takip de segenek olarak bildirilmistir (10).

B SONUC

Servikomedyiller, dorsal ekzofitik ve fokal beyinsapi gliomlarina
kiyasla pediatrik diffuz infiltratif beyinsapi gliomlari halen
karamsarliga sebep veren son derece koétlu bir prognoza
sahiptirler. RT bu grup igin standart tedavi olarak kullaniimakta
ve monoklonal antikor, immunoterapi ve ¢esitli KT protokolleri
Uzerine galismalar devam etmektedir. Her ne kadar yaygin
kullanimda RT 6ncesi biyopsi drneklenmesi distinllimese de
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stereotaktik biyopsi ve postmortem yapilan drneklemeler ile
elde edilecek materyallerin timoérin molekiler yapisini daha
iyi anlamamiza ve daha efektif tedaviler gelistirmemize katki
saglayacagi disltnilmektedir.
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