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ABSTRACT

Pediatric meningiomas are not simply pediatric counterparts of adult meningiomas. They differ from adult meningiomas in terms 
of localization, histological subtypes, grades, molecular basis, methylation subgroups, behaviour, and surgery. They are more 
frequently seen in males, behave more aggressively, and have atypical localization such as intraventricular, intraparenchymal and 
posterior fossa. For this reason, pediatric meningiomas should be accepted as totally different than adult meningiomas and their 
treatment and follow-up strategy should be planned accordingly.
KEYWORDS: Pediatric meningiomas, Surgery, Molecular basis

ÖZ

Pediatrik meningiomlar, basit olarak erişkin meningiomların pediatrik yaşta görülen türleri değillerdir. Pediatrik meningiomlar, yerleşim 
yeri, histolojik alt tipleri, dereceleri, moleküler altyapıları, metilasyon tiplendirmeleri, davranış biçimleri ve cerrahi yaklaşım olarak 
erişkin meningiomlardan ayrılırlar. Erişkinlerden farklı olarak erkeklerde daha fazla görülürler, erişkinlerdeki meningiomlara kıyasla 
daha sık derece 2-3 özellikleri gösterirler, erişkin meningiomlardan daha sık oranda ventrikül içi, posterior fossa ve intraparankimal 
yerleşimli olabilirler. Çok küçük çocuklarda kan kaybı daha büyük bir sorun olabileceği için, özellikle çok büyük lezyonlarda gerekirse 
cerrahi basamaklandırılmalıdır. Tüm bu bilgilerin ışığında pediatrik meningiomlar, klinik uygulamalarımızda erişkin meningiomlardan 
tamamen farklı bir patoloji olarak değerlendirilmeli, daha farklı takip ve tedavi edilmelidir.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Pediatrik meningiomlar, Cerrahi, Moleküler yapıları

█   GIRIŞ

Meningiomlar, erişkin yaş grubunda en sık görülen 
primer intrakranial tümör grubudur. Erişkinlerde 
tüm intrakranial tümörlerin %36,6’sını oluştururken, 

pediatrik yaş grubunda oldukça nadir görülen patolojilerdir 
(15). Tüm pediatrik intrakranial tümörlerin %3’ünü oluştur-
maktadırlar (14). Meningiomların görülme sıklığı yaşla beraber 
artmaktadır. Pediatrik yaş grubunda da genellikle ilk on yılın 
sonlarına doğru daha sık görülmekte, infantil olgulara oldukça 
nadir rastlanmaktadır (4). Pediatrik meningiomlar, diğer epi-
demiyolojik ve klinik özellikleri ile de erişkin meningiomlardan 
belirgin şekilde ayrılırlar. Erişkin yaş grubundaki meningiomlar 
daha sıklıkla kadınlarda görünmektedir ancak pediatrik yaş 

grubunda erkeklerde daha sık olma eğilimindedir (10,17). 
Ayrıca pediatrik yaş grubunda erişkinlere kıyasla daha agresif 
seyretmekte, tüm pediatrik meningiomlardaki atipik ve malign 
meningiomların oranı değişik serilerde %25-75’lere kadar 
çıkabilmektedir (8,20). Erişkinlerde görülen tüm pediatrik 
meningiom alt tipleri pediatrik meninigomlarda da tariflenmiş-
tir. Erişkin meningiomların daha genç yaşlarda görülen papiller 
ve clear cell tipleri pediatrik yaş grubunda daha sıktır (6). 

Pediatrik meningiomlar için en belirgin predispozan faktörler 
radyasyon, nörofibromatozis tip 1(NF1) ve tip 2(NF2) dir. 
Cushing ve Eisenhart travmayı da bir predispozan faktör olarak 
tanımlamış olsa da daha sonraki çalışmalarda bu düşünce 
desteklenememiştir (9). 
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Pterioni ve ark. tarafından yapılan geniş literatür taramasında 
derece 1 ve 2 pediatrik meningiom hastalarının radyasyon 
maruziyeti medyan yaşının 5,4 ve 5,1 olduğu bildirilmiştir. 
Radyasyon maruziyetinden meningiom gelişimine kadar 
geçen süre ise derece 1 olgularda 13,7 yıl, derece 2 olgularda 
21.1 yıl olarak saptanmıştır (9).

█ PEDIATRIK MENINGIOMLARDA MOLEKÜLER 
DEĞIŞIKLIKLER

Nörofibromatozis tip 2 hastalığının meningiom olguları ile 
ilişkisi açık şekilde gösterilmiştir. Yirmi ikinci kromozomdaki 
bozukluklar hem sporadik hem de NF2 ilişkili meningiomlarla 
ilişkilendirilmiştir (3). Pediatrik meningiomlarda NF2 geni hari-
cinde başka hangi mutasyonlar olduğu ayrı bir merak konu-
sudur. Bu amaçla yapılan hedefli sekanslamalarda erişkinler-
dekinin aksine AKT1, SMO, KLF4 and TRAF7 noktalarında 
tümör oluşumunu tetikleyecek bir mutasyon neredeyse hiç 
saptanamamıştır. Bunun üzerine pediatrik meningiom molekü-
ler araştırmaları tüm genom sekanslama ve DNA metilasyon 
analizi yöntemlerine kaymıştır (8).  

Kirches ve ark. 37 pediatrik meningiom olgusunda metilasyon 
profillemesi ve DNA kopya sayısı değişikliği analizi yapmış-
lardır. En sık karşılaşılan değişiklik NF2 genini de içeren 22. 
kromozomun kaybı olmuştur (%62). Ardından azalan sıklıkla 1. 
kromozom (%24,3), 18. kromozom (%18,9) ve 14. kromozom 
(%13,5) kayıpları izlenmiştir. Ayrıca NF2 pediatrik meningi-
omlar ile NF2 olmayan pediatrik meningiomlar kopya sayısı 
değişiklikleri açısından kıyaslandığında NF2 pediatrik meningi-
omların NF2 olmayanlara kıyasla WHO derecesinden bağımsız 
olarak daha fazla kopya sayısı değişikliği içerdiği izlenmiştir. 
Bu çalışmada, pediatrik meningiomlarda nadir de olsa 11., 
12., 13., 14. ve 21. kromozom kazanımları bildirilmiş, 11. ve 
21. kromozom kazanımların daha yüksek tümör derecesi ile, 
12. ve 14. kromozom kazanımının artmış mitoz, 13. kromozom 
kazanımının nekroz ile ilişkili olduğu bildirilmektedir (8).

Erişkin meningiomlarla birlikte yapılan metilasyon analizlerinde 
pediatrik meningiomlar tamamen farklı bir grupta toplanmışlar-
dır (19). Ayrıca erişkin meningiomlar kendi aralarında 6 değişik 
metilasyon grubuna ayrılmaktadırlar (1). Kirches ve ark. pedi-
atrik meningiomlardaki metilasyon analizlerinin sonucunda bu 
tümörlerin 3 ayrı gruba ayrıldığı gösterilmiştir (8). Otuz yedi 
hastanın 6’ sı grup 1 (1 papiller, 5 clear cell meningiom), 15’i 
grup 2A (8 atipik, 1 clear cell, bir anaplastik, 5 WHO derece 1), 
36’sı grup 2B (6 WHO derece 1, 3 rabdoid, 1 kordoid, 6 atipik) 
olarak sınıflanmıştır. Bu çalışmada 22. kromozom kaybı grup 
2B de oldukça nadir olarak saptanmış olup bu bulgular ışığın-
da grup 1 ve 2A tümörlerin oluşumunda NF2 değişikliklerinin 
kritik rol oynadığı anlaşılmıştır. Grup 2B olgularında daha sık 
10. kromozom kaybı olduğu, grup 1 olgularında da 19. Kromo-
zom kaybı olduğu saptanmıştır (8). 

Erişkin meningiom olgularında %6 civarında TERT promotor 
mutasyonları rastlanmasına rağmen, bu mutasyonlar pediatrik 
meningiomlarda neredeyse hiç görülmezler (18). Pediatrik 
olgularda daha sık görülen clear cell meningiomlar SMARCE1 
tümör supresör gen değişiklikleri ile karakterizedirler (5,12). 
Pediatrik meningiomlarda YAP 1 füzyonlarının bulunduğu, yine 
rabdoid pediatrik meningiomlarda BAP 1 kaybı bildirilmiştir (8).

█   KLINIK
Olgular genellikle artmış kafa içi basıncı bulguları ile kliniğe 
başvururlar. Bu bulgular, olguların %45’inde bulantı, kusma, 
baş ağrısıdır, %25 inde fokal nörolojik kayıptır. Nadiren olgular 
nöbet şikayeti ile de başvurabilirler (7,9). İnfantlarda artmış 
kafa içi basıncının bir yansıması olarak hastalarda sıklıkla 
artmış baş çevresi bulgusu beraberinde beslenme bozukluğu 
ve huzursuzluk saptanabilir (9). 

█   YERLEŞIM 
Pediatrik meningiomların yerleşimleri erişkin meningiomlara 
benzerlik gösterse de pediatrik yaşta erişkinden farklı 
olarak ventriküler, silvian ve infratentoryal yerleşim daha sık 
görülebilmektedir (Şekil 1A, B; 2A, B). Bu yerleşim yerleri ile 
alakalı olarak pediatrik meningiomlarda, erişkinlerden farklı 
olarak dural bağlantı daha az görülebilmektedir (16). 

Geniş klinik serilerde intraventriküler yerleşim oranları %4,5-
17 arasında değişim göstermektedir. Yine benzer çalışmalarda 
intraparenkimal yerleşim %5, posterior fossa yerleşimi %11 
olarak bildirilmiştir (13).

█   RADYOLOJI
Direkt kafa grafilerinde kalsifikasyon, kalvaryal erozyon ya da 
hiperostoz görülebilmektedir. Kranial bilgisayarlı tomografi 
(BT) görüntülemelerinde yine hiperostoz, beyin parankiminde 
düzensizlik ve tümör içi kalsifikasyonlar ayırt edilebilmektedir. 
Lezyonların yaklaşık %95’i kontrast tutmaktadır. Bazı olgularda 
tümör etrafında kistik genişlemeler görülebilmektedir (9) (Şekil 
3A-D). Pediatrik meningiomlar erişkin meningiomlardan farklı 
olarak tanı anında daha büyük boyutta olurlar (13). 

Manyetik rezonans görüntülemede (MRG), meningiomlar T1 
ağırlıklı incelemelerde beyne göre izo ya da hipointens, T2 
incelemelerde beyne göre hiperintens izlenebilmektedirler. 
Özellikle T2 ağırlıklı incelemelerde tümör etrafında T2 hipe-
rintens bir alan tümörü çevrelediği görülür. Ancak infiltratif 
meningiomlarda bu bahsedilen rim görülmemektedir. Menin-
giomların karakteristik bulgusu olan dural kuyruk, ya da dural 
kalınlaşma pediatrik meningiomlarda erişkin olgulara oranla 
daha az görülmektedir. T1 kontrastlı imajlarda da yoğun kont-
rast tutulumu göstermektedirler (9).  

█   CERRAHI
Pediatrik meningiomlarda ilk basamak tedavi seçeneği 
cerrahidir. Pediatrik meningiom cerrahisinde de kendine 
özgü zorluklar bulunmaktadır. Bu zorluklar, olguların küçük 
beden kütle endeksi nedeni ile toplam kan rezervinin az 
olması, lezyonların vasküler olması, atipik lokalizasyonlar ve 
hipotermidir (2). 

Subtotal rezeksiyon olgularında tekrarlamalar sık olması nedeni 
ile mümkün olan her vakada total rezeksiyon amaçlanmalıdır. 
Ancak kan rezervi sınırlı bir infantta oldukça kanamalı bir 
meningiom cerrahisinde total rezeksiyon amacı ile hastanın 
hemodinamisini riske atmak da doğru bir davranış değildir. 
Böyle olgularda gerekirse cerrahi basamaklandırılmalı hasta 
stabil olduğu başka bir seansta tekrar operasyona alınarak 
cerrahiye devam edilmelidir (9) (Şekil 4A-C). 
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Şekil 1: 5 yaşında kadın hasta. A) Üçüncü 
ventrikül içi yerleşimli atipik meningiom olgusu 
(ok işareti). B) Lezyon interhemisferik yol ile total 
çıkarılmıştır (ok işareti).

Şekil 2: 13 yaşında erkek hasta. A) Sol kavernöz 
sinüs yerleşimli atipik meningiom olgusu (ok 
işareti). B) Lezyon transsilvian yol ile total 
çıkarılmıştır. (ok işareti).

Şekil 3: 4 yaşında erkek hasta. Multiple 
supratentoryal yerleşimli malign meningiom 
olgusu. Aksiyal (A, B) ve sagital planlarda (C, 
D) yoğun kontrast tutan, etrafı kistik araknoid 
genişlemeler ile çevrelenmiş lezyonlar izlenmekte.

A B

A B

A B

C D
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olgularda KT ile tedavi edilebilmektedirler. Tekrarlama oranları 
erişkinlere göre daha fazla olduğu için sık aralıklarla takip 
edilmelidirler.

█   KAYNAKLAR
1. Agnihotri S, Suppiah S, Tonge PD, Jalali S, Danesh A, Bruce 

JP, Mamatjan Y, Klironomos G, Gonen L, Au K, Mansouri 
S, Karimi S, Sahm F, von Deimling A, Taylor MD, Laperriere 
NJ, Pugh TJ, Aldape KD, Zadeh G: Therapeutic radiation 
for childhood cancer drives structural aberrations of NF2 in 
meningiomas. Nat Commun 8:186, 2017

2. Arivazhagan A, Devi BI, Kolluri SV, Abraham RG, Sampath 
S, Chandramouli BA: Pediatric intracranial meningiomas--do 
they differ from their counterparts in adults? Pediatr Neurosurg 
44:43-48, 2008

3. Bhattacharjee MB, Armstrong DD, Vogel H, Cooley LD: 
Cytogenetic analysis of 120 primary pediatric brain tumors 
and literature review. Cancer Genet Cytogenet 97:39-53, 1997

4. Çakır M, Tüzün Y: Çocukluk çağı meningiomları. Türk Nöroşir 
Derg 21:196-201, 2011

5. Evans LT, Van Hoff J, Hickey WF, Smith MJ, Evans DG, 
Newman WG, Bauer DF: SMARCE1 mutations in pediatric 
clear cell meningioma: case report. J Neurosurg Pediatr 
16:296-300, 2015

6. Grossbach AJ, Mahaney KB, Menezes AH: Pediatric 
meningiomas: 65-year experience at a single institution. J 
Neurosurg Pediatr 20:42-50, 2017

7. Herz DA, Shapiro K, Shulman K: Intracranial meningiomas of 
infancy, childhood and adolescence. Review of the literature 
and addition of 9 case reports. Childs Brain 7:43-56, 1980

8. Kirches E, Sahm F, Korshunov A, Bluecher C, Waldt N, Kropf 
S, Schrimpf D, Sievers P, Stichel D, Schuller U, Schittenhelm 
J, Riemenschneider MJ, Karajannis MA, Perry A, Pietsch T, 
Boekhoff S, Capper D, Beck K, Paramasivam N, Schlesner 
M, Brastianos PK, Muller HL, Pfister SM, Mawrin C: Molecular 
profiling of pediatric meningiomas shows tumor characteristics 
distinct from adult meningiomas. Acta Neuropathol 142:873-
886, 2021

Pediatrik olgularda perioperatif mortalite, tümörün boyutu, yer-
leşimi, hastanın yaşı ve tümörün damar yapısının yoğunluğu ile 
ilişkilendirilmiştir (9). Liu ve ark. yaptıkları literatür taramasında 
perioperatif mortalite oranının % 0- 8.3 arasında değiştiğini, 
ortalama %3.3 olduğunu bildirmişlerdir (13). 

█   KEMOTERAPI ve RADYOTERAPININ YERI
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Pediatrik meningiomlarda kemoterapi (KT) ise radyoterapiden 
daha nadir kullanılır ve genellikle agresif tümörlerde RT’ yi 
geciktirmek için tercih edilmektedir (6,9,20). 

Ancak yine de Ki67 endeksi büyük, derece 2-3 olgularda 
hastanın yaşı küçük olsa dahi aile ile olası riskler konuşulup 
RT başlanmalıdır. 
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toplam 677 pediatrik ve adölesan yaş grubundaki meningiom 
olguları değerlendirmiştir. Çalışma sonucunda NF2 olgularında 
ve derece 3 olgularda hastalıksız sağkalım verilerinin daha 
kötü olduğu belirtilmiştir (11). Aynı çalışmada total rezeke 
edilen olgularda 5 yıllık sağkalımın %95, subtotal rezeksiyonda 
%77,3, ortalama sağkalım ise %82 olduğu vurgulanmaktadır 
(11). Pediatrik meningiomlarda rezeksiyon miktarı ve ardından 
hasta yaşı sağkalımı etkileyen önemli faktörlerdir (20). Altı yaş 
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rezeksiyondur. Ardından derece 2-3 olgularda RT, bazı seçili 

Şekil 4: 8 yaşında erkek hasta. A-C) Aksiyal, koronal ve sagital planlarda dev malign meningiom olgusu izlenmektedir. Bu olguda lezyon 
oldukça büyük ve kanlanması oldukça fazla idi. Bu nedenle kan kaybı ve beraberindeki olası komplikasyonları önlemek amacı ile bu 
olguda basamaklı cerrahi yapılmıştır. 

A B C
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