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Pediatrik Popiilasyonda Kraniyofarengiom
Craniopharyngioma in the Pediatric Population
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Kraniyofarengiomlar nadir gorilen sellar/suprasellar bolge timorleridir. Pediatrik ve erigkin her iki yas grubunda gorulebilen bu
timorler iyi huylu olarak kabul edilmelerine ragmen uzun vadede ylksek morbidite oranlari hastaligin medikopsikososyal yukini
artirmistir. Pediatrik kraniyofarengiom olgularinin neredeyse tamami adamantinomatéz tiptedir. Bu timorler optik aparat, hipofiz,
hipotalamus, Willis poligonu ve beyin sapi gibi yapilara yakin komsuluk gdsterirler. Hipotalamik tutulum veya etkilenme olgularin
mortalite ve morbidite oranlarini énemli élgtide artinr. Kraniyofarengiom tedavisi temelde belirlenmis gériinmekle beraber komplike
olgularda oldukca tartismall hale gelebilmektedir. Timor kontroll ile yasam kalitesi arasindaki dengenin korunmasi gerektigi, bu
hasta popllasyonunun tedavisinde temel kurali olusturmustur. Kraniyofarengiom hastalarinin yénetilmesi zorlu bir slre¢ olup
ndrosirlrjiyen, nérolog, onkolog, endokrinolog ve oftalmologlarin bulundugu multidisipliner ekipler tarafindan izlenmesi gereklidir.
Son gelismeler belirli yolaklarin inhibisyonuna yénelik hedef-bazl kisiye 6zel molekiler tedavilere yonelik umut vadetmektedir ancak
ileri calismalarin yapilmasina gerek duyulmaktadir.
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ABSTRACT

Craniopharyngiomas are rare sellar / suprasellar tumors. Although these tumors, which can be seen in both pediatric and adult
age groups, are considered benign, high morbidity rates in the long term have increased the medicopsychosocial burden of the
disease. Almost all of the pediatric craniopharyngioma cases are of the adamantinomatous type. These tumors are closely adjacent
to structures such as the optic apparatus, pituitary, hypothalamus, Willis polygon, and brain stem. Hypothalamic involvement
significantly increases mortality and morbidity rates in such cases. Although the treatment of craniopharyngioma seems to be
determined basically, it can become quite controversial in complicated cases. The need to maintain the balance between tumor
control and quality of life has formed the basic rule in the treatment of this patient population. The management of craniopharyngioma
patients is a challenging process and should be followed by multidisciplinary teams consisting of neurosurgeons, neurologists,
oncologists, endocrinologists, and ophthalmologists. Recent developments show promise for target-based molecular therapies for
inhibition of specific pathways, but further studies are needed.
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B GIRIS
“Primum non nocere” / “Once, zarar verme!”

Hipokrat?; Latince deyis

olgu sayisi ile nadir gorilen sellar/suprasellar boélge

timorleridir (41,57). Pediatrik ve erigkin her iki yas
grubunda gérilebilen bu timdrler 5-9 ve 40-44 yaslarinda pik
yapar (41,57). Kraniyofarengiomlar pediatrik popllasyonda
en sik goérllen non-epitelyal intraserebral timérler olup bu
popllasyonda gérilen tim intraserebral tlimdérlerin %5-11ini
olusturur (42,56).

Kraniyofarengiomlar (KF) ortalama milyonda 0,5-2,5

On yilik sagkalim oranlart %77-93 arasinda bildirilen Kraniyo-
farengiomlar histolojik olarak iyi huylu (Derece |) olarak kabul
edilmelerine ragmen uzun vadede ylksek morbidite oranlar
hastaligin medikopsikososyal yiikiini artirmistir (42,67). Ote
yandan hastaligin kir edilemez ve rezekte edilemez oldugunu
kabul eden gorusler de bildirilmistir (1).

Medikal, cerrahi ve radyocerrahi tedavi seceneklerinin sunul-
dugu KF olgularinda optimal yaklasimin saglanmasi hayati
fonksiyonlarin idame ettiriimesi ve yasam kalitesinin kabul
edilebilir sinirlarda tutulmasi agisindan oldukga énemlidir. Bu
yazida pediatrik KF hastalarinda tani, tedavi secenekleri ve ta-
kip surecleri ile ilgili son gelismeler ve dneriler glincel literattr
Isiginda gézden gegirilmistir.

B KRANiIYOFARENGIOM TEMEL OZELLIKLERI

Kraniyofarengiomlar hipofiz-hipotalamus aksinin herhangi
bir noktasinda goérilebilmekle birlikte olgularin yaklasik
yarisinda tumor gelisimi Uglincu ventrikdl tabani seviyesinde,
infundibulum igerisinde ve/veya tuber cinereum bdlgesinde
goraldr ve tglncu ventriktle uzanir. Bu timdrler optik aparat,
hipofiz, hipotalamus, Willis poligonu ve beyin sapi gibi yapilara
yakin komsuluk gosterirler. Serebellopontin aclya yerlesen
ve Gardner sendromunda gorilebilen ektopik KF olarak
tanimlanan olgular da bildiriimistir (16).

Kraniyofarengiomlar adamantinomatéz (ACP) ve papiller ola-
rak 2 alt grupta incelenir. Son gelismeler bu 2 antitenin bir-
birinden farkli genetik yapilanmaya ve dolayisiyla patogeneze
sahip oldugunu gdstermistir (54). Pediatrik Kraniyofarengiom
olgularinin neredeyse tamami adamantinomatdz tiptedir.
Bu tipin hiicresel kaynagi 6n hipofiz bezinin prekirséri olan
Rathke kesesindeki erken pitliter progenitoér hlicrelere veya
kraniofaringeal duktusa dayanir. Yer yer mikro/makro kalsi-
fikasyonlu, solid ve kistik icerikli kitlelerden olusurlar. Solid
kisimlar genellikle yumusak ancak yer yer kalsifikasyonlu iken
kistik kisimlar genellikle kolesterol kristalleri nedeniyle “makine
yagi” olarak tanimlanan sivi igerigi ile izlenir.

Cocukluk cagi KF tumorleri Adamantinomatéz tipleri ile
patolojik ve genetik agidan erigkin olgularda gdérilenden
degisiklik gosterir. Literatirde seyirleri nedeniyle 6&zellikle
adamantinomatéz tip Kraniyofarengiomlarin Derece Il olarak
kabul edilmesi gerektigini savunan gorisler bildirilmistir (7,48).
Bu tipte hastalarin %63-100’Unde B-catenin kodlayan ve
dolayisiyla WNT yolaginin fazlaca aktivasyonuna neden olan
CTNNB1 geni mutasyonu saptanmistir (3,34,72).
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Hipotalamik tutulum veya etkilenme KF olgularinda mortalite
ve morbidite oranlarini dnemli &lgctide artinr. Kraniyofarengi-
omlarin hipotalamus’a infiltre olmaktan daha ¢ok invajinasyo-
na neden oldugu; bunun da enflamatuvar bir yanit olusturarak
gliozis yanitini dogurdugu saptanmistir (50). Gliozis niteliginin
anlasilmasinin cerrahi rezeksiyon agisindan énemli olabilecegi
bildirilmistir. Yine de bu gliozis planinin cerrahi sirasinda tanin-
masi kolay olmayip parankim/timér ayrimini zorlastirabilir.
Hipotalamik tutulum ile ilgili tedavi 6ncesi degerlendirmeye
yardimci olabilecek birgok siniflama onerilmistir (26,40,52).
Ozellikle Hipotalamik tutulumlu olgularda 20 yillik sagkalimin
daha kisa oldugu gézlenmistir (13). Pediatrik yas grubunda
kohort caligsmalari 1siginda genel sagkalm oranlarinin 5 yil
icin %83-96; 10 yil icin %65-100 ve 20 yil icin %62 oldugu
bildiriimistir (49,64).

H TANI

Kraniyofarengiomlarin hipotalamus, optik aparat ve stalk gibi
6nemli merkezlere yakin komsuluklar nedeniyle hastalarin
cogu endokrin, gérme ve biligssel bozukluklarla basvurur.
Baslica bagvuru semptomu bas agrisi olup genellikle artmis
kafaici basing ile iligkilendirili. Hastalarin yarisina yakininda
gbrme problemleri bas gdsterir. Ayrica Hipotalamo-hipofizer
aksin etkilenmesiyle obezite, gelisme geriligi, gecikmis
puberte, metabolik sendrom ve kardiyovaskuiler hastaliklar
gibi ciddi problemlere neden olabilir.

Tibbi anamnez ve fizik muayene KF tanisinin temelini olusturur.
Gorme keskinliginde azalma, anormal pupil yanitlari, papil
stazi, tipik olarak bitemporal hemianopsi, obezite, hormonal
bozuklugu dusindiren bulgular temel muayene bulgulari
olabilir. Tani aninda hastalarin %40-87’sinde en az bir hormon
eksikligi ve %17-27'sinde diabetes insipitus (DI) oldugu
bildiriimistir (4,8,12,22).

Gorinttleme bulgulari agisindan ACP olgular igin %90 kurali
bildiriimistir; buna gére tlimorlerin %901 ¢ogunlukla Kistik,
%90’1 blylk oranda kalsifikasyon ve %90’ kist duvarinda
kontrast tutulumu gdsterir (24,66). Bilgisayarli tomografi (BT)
taramalari pediatrik hastalarin %90’inda kalsifikasyona isaret
eder. Mikst icerikli kitleler genellikle hipodens gérilirken sella
genislemesi ve dorsum sella erozyonu gibi ikincil kafa kaidesi
degisiklikleri de gorilebilir. Detayll gorintileme magnetik
rezonans (MRG) ile saglanir. Blylk invaze kitlelerde MR
Anjiografi ve Spektroskopi gibi tetkikler de detayli planlama ve
timor natiird acgisindan yararli saglayabilir.

B HASTALIK YONETIMI

Kraniyofarengiom tedavisi temelde belirlenmis gorinmekle
beraber komplike olgularda oldukga tartismall hale
gelebilmektedir. lyi huylu olmasina ragmen riskli bolgelerde yer
alan bu timoérlerle ilgili bazi yazarlar agresif tam rezeksiyonu
hedeflerken bazilari ise gérme ve endokrin fonksiyonlarini
korumak adina daha kabul edilebilir komplikasyon orani ile
daha az rezeksiyonu benimsemislerdir (7,12,49,58). Boylesi
durumlarda farkli radyoterapi (RT) modaliteleri tedavinin temel
parcasi olmaktadir. TUmor kontroll ile yagsam kalitesi arasindaki
dengenin korunmasi gerektigi bu hasta popllasyonunun
tedavisinde temel kurali olusturmustur.



B CERRAHI

Kraniyofarengiom olgularinda temel tedaviyi mimkin oldugu
Olcide guvenli gross total rezeksiyon olusturmaktadir
(43). Ancak cerrahi yéntem ve yaklasim secimi oldukga
tartismalidir. Literatirde KF hastalarin cerrahisine ydnelik
bilateral subfrontal, frontobazal interhemisferik, pterional
(xorbitozigomatik osteotomi), transpetrozal, endoskopik
ve genisletiimis endoskopik yaklasim gibi turli yaklasimlar
Onerilmistir.

Akut hidrosefali veya gérme kaybi klinigi ile basvuran hastalar-
da acil dekompresyon endikasyonu bulunmaktadir. ilk asama-
da sant yerlestiriimesi olasi ventrikller cerrahi agisindan tek-
nigi zorlastirabilecek slit ventrikil olasiigi nedeniyle énerilmez.
Uclincii ventrikill tikanmasina bagl akut hidrosefali olgularin-
da o6zellikle kistik timorlerde intrakistik kateter veya Ommaya
rezervuarinin yerlestiriimesi (acik cerrahi, stereotaksik veya
endoskopik olarak) daha radikal bir cerrahi ve Ilizum halin-
de radyoterapi icin sire tanir (75). Fouda ve ark. énerdikleri
skorlama sisteminde hipotalamik obezite agisindan riskli olan
hastalara 6ncelikli olarak beyin omurilik sivisi (BOS) drenajinin
saglanmasina yonelik girisim yapilmasini dnermislerdir (15).

Pterional yaklasim lezyona kisa bir mesafeden midahale
etmeyi; sisternlere, optik sinirlere ve karotislere erken ulasmayi
mumkin kilar (Sekil 1A, B). Ancak sik kullanilan bu yaklasim
optikokarotid ve karotis okulomotor li¢ggenleri arasindan sag-
lanan dar koridor ve perforanlar nedeniyle genis retrokiazmatik
timorlerde yetersiz kalabilir (19,71). Supraorbital keyhole yak-
lasimini degerlendirdigi &nceki ¢calismalarimizda, kas insizyonu
ile endoskop yardimi ile hem 6n hem de orta kraniyal fossaya
yaklasimin giivenle saglanabilecegi gorilmistir (14).

Frontobazal interhemisferik yaklasim 6zellikle kargi nérovas-
kiuler yapilarin gérintilenmesi agisindan daha uygun goéris
saglar. Bu yaklasimda Lamina terminalis araciligi ile édnden
Uguncu ventrikule, bilateral karotis ve optik sinirler ve retrosel-
lar timor uzantisina hakimiyet saglanir (19,59). Bu yaklasimin
en blyUk dezavantaji frontal sinlis agiimasina bagli enfeksiyon
ve BOS kacagi ile olfaktor yaralanma olasiligidir.
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Noroendoskop’un ginlik pratige girmesi ile birlikte par
endoskopik veya endoskop yardimli mikrocerrahi ile glvenli
rezeksiyon oranlari artmistir. Klasik mikro cerrahi yaklasimin
sagladigi Ustin 3 boyutlu goérintilemenin yaninda kullanimi
giderek artan endoskopinin kazandirdigi genis, cok-agil
ve detayll anatomik oryantasyon yaklasim ve teknik secimi
tartigmalarini daha da artirmistir (Sekil 2, 3) (44). Maksimal
guvenli rezeksiyonu daha mumkin kilabilen bu sistemler
ayrica UclncU ventrikll ve serebellopontin aci gibi timaérin
uzandidi kritik bdlgelerin de detayli incelenmesine olanak
tanimistir. Mikrocerrahide kullanilan retraktérlerin cerrahi alani
daraltmasi; pediatrik populasyonun konkal sfenoid sinlsu
ve klcUk kafa tabani bu tekniklerin dezavantaji konumunu
almustir.

Teknik karsilastirmalarinda rezeksiyon orani birincil kriter
olmustur. Buna gére literatlirde genellikle gross total rezeksiyon
(GTR) intraopetatif inspeksiyonda ve erken postoperatif
MR’da rezidi kalmadigi durumlar; totale yakin rezeksiyon
(NTR) intraoperatif timor kapsulinin birakildigi ve erken
postoperatif MR’da rezidliniin 1 cm’den daha ki¢lk oldugu
durumlar; subtotal rezeksiyon (STR) ise rezidinin 1cm’den
fazla oldugu durumlar icin tanimlanmistir.

Retrokiazmal KF timdrlerinin yénetimi ayr bir zorlu konu ola-
rak degerlendiriimistir. Bu hasta grubunda total eksizyonun
hastalari kabul edilemez risklere maruz biraktidi; bunun da
hastalarin sadece %5’inde %20-30’luk bir mortalite orani ile
mUmkin olabildigi bildirilmistir (28,53). Patterson ve Danyle-
vich retrokiazmal timdrler icin lamina terminalis’in ayrilmasiyla
saglanan intrakranial transsfenoidal koridor tanimlamiglardir
(47). Deopuijari ve ark. transnazal rota ve transventrikiler yak-
lasimin kombinasyonunun suprasellar biyik KF lezyonlarin-
da temel yaklasim olmasini; bu kombine yaklasimin &zellikle
Uclincl ventriklle uzanan ve hidrosefaliye neden olan komp-
leks olgularda yararl olacag bildiriimistir (10). Acil durumlarda
transkraniyal endoskopik kist fenestrasyonunun subgaleal re-
zervuar ile iligkili bir kateter ile saglanmasi dnemli oranda de-
kompresyon ile sonuglanacak ve sonraki transnazal yaklasimi
kolaylastiracaktir.

Sekil 1: Onalti yas erkek
hasta; mikroskobik pterional
yaklagim ile total timdr
eksizyonu 6ncesi (A) ve
sonrasl (B) manyetik rezonans
goruntulemeleri.
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Soldozy ve ark.nin galismasinda mikrocerrahi ve endoskop
calismalarinin  her ikisinde de sonuglarin karsilastirilabilir
oldugu bildirilmistir (60). Ayrica genigletilmis endoskopik
endonazal yaklasimlarin subkiazmatik, retrokiazmatik ve

stalk-infundibulum aksi gibi alanlara ulasimi kolaylastirarak
pterional yaklasima alternatif olabilecegine deginen yazilar

Sekil 2: Pediatrik yas grubuna uygun ekipman ile endoskopik
endonazal transsfenoidal yaklagim.
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da mevcuttur (9). Sikca glindeme gelen pediatrik hastalarda
sinlis havalanmasi ile ilgili sorularla ilgili olarak Kuan ve ark.
az havalanmig sinlsin endoskopik yaklasimi teknik olarak
zorlasa da rezeksiyon oranlarini ve sonuclar etkilemedigini
bildirmislerdir (31). Ote yandan endoskopik miidahalenin
midfasiyal gelismi etkiledigi yonundeki konuda Parasher ve
ark. anlaml farkliik saptamamiglardir (45). Sonug olarak sinls
havalanmasi preoperatif planlama acgisindan énemli ancak
KF olgularinda kullaniimalarini engelleyecek boyutta degildir.
Daha 6nce yayinlanmis olan pediatrik endonazal endoskopik
serimizde s6z konusu yaklasimin ¢ocuklarda bdlgenin diger
patolojilerinde oldugu gibi kraniofarinjiomalar igin givenli ve
etkili olarak uygulanabilecegi gorilmustur (17). Ayni seride bu
yolla opere edilen ¢cocuklarda en sik gérilen patolojinin kra-
niofarinjioma oldugu da belirtilmistir (Sekil 4A-D). Teknolojik
gelismeler 1siginda glnlik pratikte kullanimi giderek artan
ndéronavigasyon sistemleri de s6z konusu cerrahi girisimlerin
glvenilirligini artirmistir (Sekil 5).

Teknik karsilagtirma calismalarindaki en blyUk sorun teknik
secimi ile ilgili olan bias sorunudur. Zira endoskopik yakla-
simlar genellikle daha kiclk sellar lezyonlar icin tercih edil-
migtir. Literatlrde karsilastirma ¢alismalarinin cogunda cerrahi
sonuglarinin teknikten daha ¢ok tUmdorin niteligi ve invazyo-
nundan etkilendigi g6zlenmektedir. Endoskopik yaklasimin ilk
cerrahi icin secilmesinin daha iyi sonuclar ve azalmis rekirrens
ile iliskili oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur (23,69). Ancak
bu karsilastirmada s6éz konusu bélgede yapilacak ikinci cer-
rahilerin teknikten bagimsiz olarak daha yiiksek komplikasyon
oranina sahip oldugu unutulmamalidir. Niks veya revizyon
olgularinda endoskopik yaklagimin ilk yaklasim segiminden
bagimsiz olarak yararli oldugu gdésterilmistir (5,30). Kanitlan-
mis bir Ustiinlik bulunmasa da goreceli olarak minimal invazif
endoskopik yaklasimlarin tercih edildigi izlenmektedir.

Konservatif-hipotalamus-koruyucu tedavinin subtotal rezeksi-
yon ile esanlamh olmadigina dikkat cekilmelidir. GTR 6zellikle
timor diseksiyonunun hipotalamus ve stalk’dan kolay yapila-
bildigi olgularda hedeflenirken STR mimkiin olan en az timo-
ri birakacak sekilde planlanmalidir. GTR’In rekurrens riskini

Sekil 3: Endoskopik
endonazal transsfenoidal
yaklasim sirasinda
ndronavigasyon yardimi
ile cerrahi rotanin
hesaplanmasi; 6nemli
anatomik yapilara
oryantasyon.
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Sekil 4: Bes yas erkek hasta; endoskopik endonazal transsfenoidal yaklasim ile total timor eksizyonu 6ncesi (A-B) ve sonrasi (C-D)
manyetik rezonans goérintilemeleri. Optik Kiazma’nin dekomprese oldugu izlenmektedir (C-Mavi Ok).

Sekil 5: Oniki yas erkek hasta; kistik dev
kraniofaringioma néroendoskopik girisimde
ndronavigasyon kullanimi.
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azaltirken endokrinolojik komplikasyon oranini %85’e kadar
yukseltebilecegi bildirilmistir (43). Yine de 6zellikle hipotalamik
lezyonlarda hasara neden olmayacak kadar azami rezeksiyon
hedeflenirken konservatif rezeksiyon durumunda radyoterapi-
nin olasi yan etkileri de gézardi edilmemelidir.

intrakistik tedaviler multidisipliner ekiplerin karari dogrultusun-
da secilmis olgularda uygulanabilir. Tamamen kistik olgularda
daha 6ncelerde Bleomisin ve daha glncel olarak alfa-inter-
feron (IFNa) enjeksiyonu uygulamasi énerilmistir. S6z konusu
islemleri takip eden ilk yillarda (5-7 yil) olumlu sonuglar bildi-
rilse de bu ydntemlerin kalici basari orani %30’un Uzerinde
degildir (11). Bleomisin gibi kemoterapotik ajanlarin kullanimi
geri dénisiimsiz nérotoksik hasar ve kanitlanamamis etkinlik
nedeniyle geride kalmistir (74). IFNa tedavisinin solid kisimlara
etki etmemekle birlikte belirli olgularda etkin olabilecegi bildi-
rilmistir. Yakin zamanli bir calisma IFNa tedavisinin uygulandigi
bir hasta grubunda progresyonsuz sagkalimi 14 ay olarak
saptamistir (27). Tamamen kistik KF olgularinda Ommaya
rezervuarin yerlestiriimesi énerilebilir.

Tedavi komplikasyonlari arasinda BOS kagag orani
endoskopik olgularda nazoseptal flebin kullanimi ile birlikte
%11’lere kadar dismugsken; mikrocerrahi yaklasimda bu oran
oldukga dustktur (6,30,46). Postoperatif menenjit orani %6-
12; hidrosefali orani ise %15’dir (6,30). Endoskopik yaklasimin
uygulandigi daha 6nce yayinlanan pediatrik hasta seri
calismamizda da intraoperatif kafa tabani defektlerinin, Hadad
flep (vaskularize nazoseptal flep) kullanilarak onariimasi ile
rinore gibi komplikasyon oranlarini anlaml dl¢giide azaldig
vurgulanmistir (Sekil 6A-C) (17).

H ADJUVAN TEDAVI

Kraniyofarengiom olgularinin radyasyona iyi yanit verdikleri
bildirilmistir (25,33). Radyasyon kaynakl olasi ¢evre doku
hasarina bagl hafiza problemleri, optik hasar, beyin nekrozu ve
hipotalamik hasar gibi yan etkiler yeni teknolojilerin kullanima
girmesi ile mUmkin olabildigince azalma yoluna girmistir.
Proton-temelli radyasyon, stereotaksik radyocerrahi ve
yogunluk ayarli radyasyon terapisi bu konuda umut vadeden

teknolojilerdir. Yine de s6z konusu tedavilerle ilgili olarak timor
boyutu, optik sinirlere uzakh@i, UGc¢lncl ventrikll tutulumu
ve radyasyon dozunun genel ve progresyonsuz sagkalimi
etkilemede belirleyici oldugu bildiriimistir (20,32).

Kraniyofarengiomlar ile ilgili olarak &nceleri agresif GTR gerek-
liligi savunulurken son yillarda STR’e ek olarak radyasyon
tedavisinin daha kabul edilebilir oldugu gliindeme gelmistir.
Belirli olgularda rezeksiyon oraninin yasam kalitesiyle ters
orantili iliskide oldugu bildirilmistir (2). Ote yandan 750 has-
tanin dahil oldugu meta-analiz ¢caligsmasinda GTR ile STR+RT
gruplan arasinda hastalik kontrolli agisindan anlamli farklilik
saptanmamistir (65). Schoenfeld ve ark. GTR ve STR+RT
gruplarnni karsilastirdiklari retrospektif calismalarinda ilk grupta
DI ve panhipopitiitarizm oraninin anlamli olarak daha ylksek
oldugunu buna ragmen her iki grup arasinda progresyonsuz
veya genel sagkalimda farklilik olmadigini géstermigslerdir (58).
Bir bagka calismada da RT eklenen STR hastalarinda tek basi-
na cerrahiye nazaran 10 yillik lokal kontrol ve sagkalim oran-
larinin daha yliksek oldugu bildirilmistir (73). Boylece STR+RT
segenegi poplilarite kazanmigtir.

GuUnimuzde maksimal guvenli rezeksiyonu takip eden RT
protokollerinin total eksizyona esdeger olabilecek sonuclara
neden oldugu kabul gérmiistiir (70). llging olarak hemen cerrahi
sonrasl baglanan RT ile niks aninda baslanan RT gruplari
arasinda sagkalim agisindan farkliik saptanmamistir (21,35).
Bu da s6z konusu tedavinin rekurrense kadar ertelenmesi
egilimine neden olmustur.

B TAKIP

Kraniyofarengiom hastalarinin yénetilmesi zorlu bir stire¢ olup
norosirlrjiyen, ndrolog, onkolog, endokrinolog ve oftalmolog-
larin bulundugu multidisipliner ekipler tarafindan izlenmesi ge-
reklidir. Endokrin, nérolojik ve oftalmolojik sorunlarin yanisira
agri ve azalmis mobilizasyona bagli olarak psikososyal fonk-
siyonlarin kdtllesmesi hastalarin biyik cogunlugunda fiziksel
semptomlardan daha ¢ok yakinilan faktérler olarak bildirilmis-
tir (49). Emosyonel kontrol ve 6grenme giicligl de ¢ocukluk
¢ag KF olgularinda gdrulen baslica sorunlardandir.

Sekil 6: Hadad flebi (vaskularize nazoseptal flep) kullanimi. A) Flebin koter yardimi ile sinirlandiriimasi; B) Flebin disektér yardimi ile
kaldirnimasi; C) Flebin rekonstriksiyon agsamasinda serilerek kullaniimasi.
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Rekirrens KF olgularda %18-52’lik oran ile sik gérilebilen bir
durumdur (29,37,55). Rezeksiyon miktarinin timor rekirrensi
acisindan bagimsiz bir belirleyici oldugu bildirilmistir (8,25,63).
Rekilrrens orani parsiyel rezeksiyon sonrasi ortalama %71,
total rezeksiyon sonrasi ise %21 olarak bildiriimisse de total
rezeksiyon sonrasinda bile %50'ye kadar gorulebilir (51,63).
Calismalar 10 yillik rekirrens oraninin GTR’de %0-50; STR’de
ise %25-100 arasinda oldugunu gdstermistir (12,36). Tsugawa
ve ark.nin 242 hastay| kapsayan ¢alismalarinda 3, 5 ve 10 yillik
genel sagkalim oranlari siraslyla %95,4; %92,5 ve %82 iken
progresyonsuz sagkalim oranlar sirasiyla %73,1; %62,2 ve
%42,6 olarak bildiriimistir (62). Bu zeminde progresyonsuz
sagkalim agisindan tedavi modalitelerinin iyilestiriimesi gerek-
tigi vurgulanmistir. Bes-On yillk sagkalm oranlan %85-92
arasinda bildirilmis olup bu oran 20. yildan sonra %80’e kadar
diser (39,68). Rekirrensin 10 yillik sagkalim oranini %30
kadar azalttigi bildiriimistir (30).

Tumor rekirrensi ve buna yoénelik prediktif belirte¢ calisma-
larinda Ki-67, blylme hormonlari, hormon reseptérleri ve
vaskdler endotelyal buytme faktorleri gibi olasi belirtegler cali-
silmis ancak kesin bir iliski saptanamamistir (38,51). B-catenin
mutasyonu ile KF gorulme/rekirrens sikhigini iliskilendiren
calismalar mevcut olup saptanan dogru orantili iliski GTR sag-
lanan hastalarda bile erken radyoterapinin uygun olabilecegini
distndtrmistir (18).

Kraniyofarengiom olgularinda yagam kalitesi tanimi ve takibinin
titizlikle yapilmasi gereklidir. Primer patoloji ve uygulanmig
tedavinin yani sira hastaligin niiks etmesi de yasam kalitesini
blylk Olclde etkileyen bir faktdr olarak tanimlanmistir.
Hipotalamik-Hipofizer aks etkilenmesi ve 6zellikle ventromedial
hipotalamus hasarina bagl hipotalamik sendrom kapsaminda
gorilen obezite yasam kalitesi kadar metabolik hastalik
oranini da yUkselterek morbidite ve mortalite oranini énemli
olclde artinr. LiteratUr verileri tani aninda obezite oranini %12-
19 arasinda ancak cerrahi sonrasi bu oranin %55’e kadar
ylkselebilecegine isaret etmektedir (8,61).

B SONUG

Kraniyofarengiom ve 6zellikle pediatrik KF olgularinda optimal
tedavinin niteligi tartismalidir. Cerrahi tedavi bu sirecin
yonetilmesinde baslica tedavi modalitesi gibi gértntrken
pediatrik KF hastalarinin yénetiminde “6nce, zarar verme!”
ilkesi 1siginda yasam kalitesinin korunmasi temel kriter
olarak kabul edilmistir. Fonksiyonel ve sosyal bagimsiziik
hedeflenerek timér kontroli ve yasam kalitesi dengesinin
saglanmasi agisindan multidisipliner yaklasim ile gerektiginde
konservatif tedaviden cekinilmemelidir. Ozellikle hipotalamik
tutulum patogenezi ve olasi énleme stratejileri KF olgularinin
yonetilmesini blylk &lgtide etkileyecektir. Son gelismeler
belirli yolaklarin inhibisyonuna yoénelik hedef-bazl kisiye 6zel
molekuler tedavilere yénelik umut vadetmektedir ancak ileri
calismalarin yapilmasina gerek duyulmaktadir.
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