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ABSTRACT

Craniopharyngioma is a slowly progressing benign tumor originating from the remnants of Rathe’s cleft and the craniopharyngeal 
canal, and is located in the sella and suprasellar area. It constitutes 3% of all intracranial tumors and 6-9% of pediatric brain tumors. 
Craniopharyngiomas constitute 54% of suprasellar tumors in childhood. Its management has been a matter of debate for years due 
to the anatomical neighborhoods of the region where it emerges. Adjacency and invasion to critical neurovascular structures make 
total excision difficult and increase mortality and morbidity rates. Additionally, studies show that subtotal resection combined with 
radiotherapy has similar success rates in tumor control and recurrence. Treatment options aimed at preserving quality of life with a 
personalized and multidisciplinary treatment approach appear to be the current treatment strategy for craniopharyngiomas.
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ÖZ

Kraniofarinjiyomlar Rathe kesesi ve kraniofarengeal kanalın artıklarından kaynaklanan sella ve suprasellar alanı tutan yavaş ilerleyen 
benign bir tümördür. Tüm intrakranial tümörlerin %3’ünü ve pediatrik beyin tümörlerinin ise %6-9’unu oluşturur. Çocukluk çağındaki 
suprasellar tümörlerin %54’ünü kraniofarinjiyomlar oluşturur. Ortaya çıktığı bölgenin anatomik komşulukları sebebiyle yönetimi 
yıllardır tartışma konusudur. Kritik nörovasküler yapılara olan komşuluk ve invazyon total eksizyonu güçleştirmekle beraber mortalite 
ve morbidite oranlarının artırmaktadır. Ayrıca çalışmalar göstermektedir ki radyoterapi ile kombine edilen subtotal rezeksiyon tümör 
kontrolünde ve rekürrenste benzer başarı oranlarına sahiptir. Kişiye özgü ve multidisipliner bir tedavi yaklaşımı ile hayat kalitesini 
korumayı amaçlayan tedavi seçenekleri kraniofarinjiyomlar için güncel tedavi stratejisi olarak görünmektedir.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Kraniofarenjiyoma, Adamantinomatöz, Pediatrik

Bu eser “Creative Commons Alıntı-GayriTicari-4.0 
Uluslararası Lisansı” ile lisanslanmıştır.

DOI: 10.5137/1019-5157.TND.3346

█   GİRİŞ 

Kraniofarinjiyom terimini Harvey Cushing 1932 yılında 
kullanmıştır ve beyin cerrahları için en zor lezyonlardan 
biri olarak bahsetmiştir (39). Rathke kesesi ve kraniofa-

rengeal kanalın ektodermal kaynaklı epitel hücre kalıntıların-
dan kaynaklanan ve ağırlıklı olarak sella ve suprasellar boşlu-
ğu tutan benign, ekstraaksiyel, yavaş büyüyen bir tümör olan  

(44) kraniofarinjiyomların yönetimi üzerinden neredeyse bir asır 
geçmesine rağmen halen zor ve tartışmalı bir alan olarak dur-
maktadır. Sellar bölgede en sık görülen ikinci tümör (48) olan 
kraniofarinjiyomlar, sellar/suprasellar yerleşimleri sebebiyle 
görme yolları, kafa tabanının önemli vasküler yapıları, hipota-
lamo-hipofizer aks ve limbik sistem ile ilişki hâlindedirler ve 
bu durum özellikle cerrahi tedavinin, sınırlarını önemli ölçüde 
belirlemektedir. Dünya Sağlık Örgütü’nün 2021 yılındaki sı-
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nıflaması ile beraber daha önce iki alt tip olarak bahsedilen 
adamantinomatöz kraniofarinjiyom ve papiller kraniofarinjiyom 
farklı klinik özellikleri, demografik özellikleri, radyolojik özellik-
leri, histopatolojik bulguları, genetik değişiklikleri ve metilas-
yon profilleri ile beraber farklı tümör tipleri olarak sınıflandırıl-
maktadırlar (49).

Epidemiyoloji

Kraniofarinjiyomlar tüm intrakranial tümörlerin %3’ünü oluştu-
rur ve kraniofarinjiyomların %33-54’ü pediatrik çağda görülür. 
Kraniofarinjiyomların pediatrik çağdaki yıllık insidansı yılda bir 
milyon nüfus başına 1,9 kişidir ve pediatrik beyin tümörlerin 
%6-9’unu oluşturur (9,11,23,26,57,81). Adamantinomatöz 
kraniofarinjiyom 5-15 yaş arası çocuklarda ve 45-60 yaş arası 
yetişkinlerde en yüksek insidans ile bimodal bir yaş dağılımı-
na sahiptir, pediatrik yaş grubunda kist oluşumu ile birlikte en 
sık görülen histolojik tiptir. Papiller kraniofarinjiyom neredeyse 
yalnızca erişkinlerde ve ortalama 40-55 yaş aralığında görülür, 
pediatrik hastalarda izole ya da adamantinomatöz tip ile mikst 
çok nadiren görülür (57,81). Pediatrik çağdaki suprasellar tü-
mörlerin %54’ü kraniofarinjiyomdur ve insidansı 5-10 yaşların-
da pik yaparken ikinci sırada 11-15 yaş aralığı gelir ve nadiren 
neonatal ve intrauterin olgular da raporlanmıştır (42,69). Irk ve 
etnik köken ile ilgili bilinen bir fark olmamakla birlikte bazı ça-
lışmalar erkeklerde kadınlardan daha sık görüldüğünü bildir-
mişlerdir (1,5,9,11,23,26,32,33,54,57,81). 

Histopatoloji

Rathke kesesi ön hipofiz bezinin gelişimi sırasında pars tu-
beralis’ten oluşur ve kraniyofarengiomanın bu yapıdan kalan 
embriyonik epitel kalıntılarından kaynaklandığı düşünülmek-
tedir (48). Kraniofarinjiyomlar iki histolojik alt tipe ayrılabilirler 
adamantinomatöz kraniofarinjiyom ve papiller kraniofarinji-
yom; adamantinomatöz kraniofarinjiyom bimodal yaş dağılı-
mı gösterirken papiller kraniofarinjiyom neredeyse tamamen 
yetişkin hasta grubunda görülmektedir (48,81).

Pediatrik yaş grubunda görülen tüm kraniofarinjiyomların he-
men hemen tamamı adamantinomatöz tip olarak görülmek-
tedir ve lezyon kalsifikasyonların, solid dokuların ve kistik 
boşlukların heterojen bir karışımı olarak görülmektedir (67). 
Kraniofarinjiyomlar intrasellar alanda sınırlı kalabilmektedir ya 
da masif boyutlara ulaşarak her üç kafa kompartmanına ula-
şabilmektedir (30). 

Adamantinomatöz kraniofarinjiyom diş dokusuna benzemek-
tedir, lobüle ve düzensiz trabeküle skuamöz epitelden oluşur 
ve sıklıkla palizadik kolumnar epitel ile çevrelenmiştir. Pali-
zadik tabaka adamantinomatöz patolojinin karakteristik bir 
özelliğidir ve bu sıkı yerleşmiş hücreler skuamöz hücrelerin 
gevşek retiküler tabakasına (stellate reticulum) komşu olabil-
mektedirler (57). Islak keratin nodülleri veya hayalet hücreler 
terimleri, adamantinomatöz kraniofarinjiyomnın histopatolojik 
katmanları boyunca bulunabilen eozinofilik keratinöz bölgeler 
içine gömülü soluk çekirdekleri temsil eder. Adamantimatöz 
tümörlerde bulunan kistler, kolesterol, keratin ve kalsiyumdan 
oluşan dökülmüş epitel içeren yağlı bir sıvı içerir (48,52,53,65). 
Adamantinomatöz kraniofarinjiyomlar hipotalamus ve hipofiz 
stalkına uzanan parmaksı çıkıntılar ile karakterizedir ve bu ya-
pılar koşu beyin dokusundan gliozis ile ilişkilidirler. Bu durum 

bazı görüşlerde tümör ekzisyonunu kolaylaştırdığı yönündey-
ken bazı görüşler mikroskobik olarak ayrımının zor olduğu yö-
nündedir (29,55,66,78).

Papiller kraniofarinjiyom yetişkin olguların üçte birini oluştur-
maktadır (9,17,81). Histolojik olarak daha çok solid olma eği-
limindedirler ve bazen üçüncü ventriküle lokalize olabilmek-
tedirler. Adamantinomatöz kraniofarinjiyomların aksine tipik 
olarak kalsifikasyon görülmez ve bu özellikleriyle tomografi 
kullanılarak ayırıcı tanı yapılabilir (30). 

Adamantinomatöz Kraniofarinjiyomnın Biyolojik 
Özellikleri 

Adamantinomatöz kraniofarinjiyomnın genomu, transkriptomu 
ve protein ekspresyonuna ilişkin anlayışımızdaki son gelişme-
ler, tümörün kökeni ve onkogenik büyümeye ilişkin önemli bil-
giler sağlamıştır. Adamantinomatöz kraniofarinjiyom CTNNB1 
genindeki mutasyon ile karakterizedir ve bunun sonucunda 
parçalanamayan bir b-katenin ortaya çıkmaktadır. Çocuk-
larda hemen hemen hiç karşılaşılmamasına rağmen, papiller 
kraniofarinjiyomnın BRAF V600E mutasyonunun varlığıyla 
karakterize olduğunun anlaşılması, hâlen devam eden klinik 
araştırmalarla birlikte önemli terapötik ilerlemelere yol açmıştır. 
Brastianos ve ark. Papiller kraniyofarenjiyomlara yönelik biyo-
belirteç odaklı çalışmalarının sonuçlarında, en az bir kür ve-
murafenib-kobimetinib alan tüm hastalarda kalıcı, kısmi veya 
daha iyi yanıtlar göstermişlerdir (7,77).

CTNNB1 Mutasyonu ve β-Catenin Birikimi

Genom düzeyinde, adamantinomatöz kraniofarinjiyom’da 
bilinen tek tekrarlayan mutasyon, CTNNB1 geninin ekson 
3’ünde mevcuttur. Bu, bozunmayı hedefleyen motifin bozul-
ması yoluyla çekirdekte β-katenin birikmesine aracılık eder, 
bu da proteinin yıkım kompleksine karşı dirençle sonuçlanır. 
Adamantinomatöz kraniofarinjiyomların %69-100’ünde nük-
leer β-katenin birikimi görülür (6,10,28,43), bu da transkripsi-
yon faktör aktivasyonuna ve hücresel proliferasyona yol açar 
(2,4,22,27,28). Henüz bu anormal durumu hedef alan tedaviler 
mevcut değildir.

Adamantinomatöz kraniofarinjiyomların yalnızca bir grubun-
da intranükleer β-Catenin birikimi görülür, bu durumda bir 
parakrin sinyal mekanizmasının tümör patogenezinde etkin 
olabileceğini düşündürmektedir (3). Genetiği değiştirilmiş fare 
modelleri ve insan adamantinomatöz kraniofarinjiyomlarındaki 
kist sıvılarında ve dokularındaki artmış proinflamatuar sitokin-
ler ( IL-6 , IL-8 , IL-1b ) saptanmıştır ve bu durumda inflamatuar 
sürecin baskılanması ile tümör büyümesinin durdurabileceği 
düşünülmüştür, bu fikirle tocilizumab ile klinik çalışmalar ya-
pılmaktadır (72).

MAPK/ERK Yolağı and EGFR Yolağı

Son çalışmalar  MAPK/ERK (mitogen-activated protein kina-
se/ extracellular signal-regulated kinase) yolağının ve EGFR 
(epidermal growth factor receptor )‘nin tümör gelişim ve bü-
yümesi ile ilişkili olduğunu göstermiştir. MAPK/ERK yolunun 
ve EGFR sinyal yollarının aktivasyonu adamantinomatöz kra-
niofarinjiyom tümör-beyin sınırında β-katenin biriktiren hücre 
kümelerinde gösterilmiştir, bu da EGFR’nin beyin infiltras-
yonunda rol oynayabileceğini düşündürmektedir (22,34-36). 
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EGFR antagonistelerinin hastalar için fayda sağlayabileceği 
düşünülerek daha fazla araştırmaya ihtiyaç vardır ve bununla 
birlikte düşük dereceli gliomalı çocukların bakımında yaygın 
kullanımı nedeniyle MEK (mitogen extracellular kinase) inhi-
bisyonu, adamantinomatöz kraniofarinjiyom tedavisinde klinik 
uygulamaya daha yakın olabilir. Donson ve ark., MAPK/ERK 
yolunun trametinib yoluyla inhibisyonunun hem insan hem de 
fare tümör dokusunda proliferasyonu azalttığını ve apoptozu 
artırdığını gösterdi. Trametinib kullanımını içeren çok merkezli 
bir faz 2 klinik deney şu anda geliştirilme aşamasındadır (22).

Programlanmış Hücre Ölümü : PD-1/PD-L1

Bağışıklık kontrol noktası blokajı, birçok kanserde potansiyel 
bir antitümör stratejisi olarak kabul edilmiştir (5,19). Coy ve 
ark., programlanmış hücre ölümü proteini 1’in (PD-1) ve prog-
ramlanmış ölüm ligandı 1’in (PD-L1) lokalizasyonunun spesifik 
modellerini tanımladılar (17). PD-1’in yüksek ifadesi yalnızca 
nükleer β-katenin biriktiren hücre kümelerinde bulunur. PD-L1 
spesifik olarak tümörde ve kist astarında lokalize olan bağı-
şıklık hücrelerinde tanımlandı, bu da yüksek derecede infla-
matuar tümör kisti sıvısı ile potansiyel bir etkileşim olduğunu 
düşündürmektedir. Bu bulgular ön hazırlık olmakla birlikte, bu 
yolun terapötik bir hedef olarak hizmet etme potansiyelini art-
tırmaktadır (30).

Klinik Tablo ve Tanı

Hastalığın klinik tablosu tümörün yerleşim yeri itibariyle en-
dokrin problemler, kitle etkisi ve kognitif bozukluklar ile orta-
ya çıkmaktadır. Tipik olarak yavaş büyüyen bir lezyondur ve 
komşu yapıların basısı veya ventriküler sistemin bozulmasıyla 
açıkça semptomatik hâle gelir, ancak retrospektif olarak ak-
siyel büyümenin yavaşlaması gibi hafif endokrin değişiklikler 
sıklıkla tanımlanabilir (58). En sık görülen semptomlar baş ağ-
rısı (%60-75) ve görme bozukluklarıdır (%37-68) (30). Baş ağ-
rısı ve görme bozuklukları kitle etkisi ile olabilmektedir, ayrıca 
tümörün üçüncü ventriküle uzanması ve hidrosefaliye neden 
olması kafa içi basınç artışına neden olmaktadır. Tümörün hi-
potalamo-hipofizer aksı invazyonu ile endokrin belirti ve bul-
guları ortaya çıkmaktadır. Gelişim geriliği, gecikmiş seksüel 
gelişim , obezite ve diabetes insipidus ortaya çıkan endokrin 
problemlerdir. Hastaların yaklaşık %20’sinde davranış bozuk-
lukları görülmektedir (25).

Görme bozukluğu pediatrik kraniofarinjiyomlarda sık görülür 
ve optik aparatın direkt basısı nedeniyle olmaktadır. Görme 
bozukluğu tümör önemli ölçüde büyüklüğe ulaşana kadar fark 
edilemeyebilir ve çocuklar bu süreçteki derin görme kusurla-
rını dahi tolere edebilmektedir. Görme bozukluğu bazen aile 
bazende rutin kontrollerde fark edilmektedir. Hastalığın seyrin-
de çocukların yarısında görme bozukluğu ortaya çıkmaktadır. 
Mümkünse, tanı anında, cerrahi müdahaleden önce, görme 
keskinliği kaybı, görme alanı kusurları veya papil ödeminin 
dikkatli bir şekilde belgelenmesi için resmi nöro-oftalmolojik 
değerlendirme yapılmalıdır (30).

Pediatrik kraniofarinjiyomlarda endokrin bozukluk sık görü-
lür. Tanı anında hastaların yaklaşık üçte ikisinden fazlasında  
(%66-90) bir endokrin bozukluk saptanır. En sık büyüme hor-
monu eksikliği (%75 den fazla), gonadotropik hormon eksik-
liği ikinci sırada (%60 ) ve tiroid disfonksiyonu (%33) hastada 

görülür. Tanı anında daha az yaygın olmasına rağmen, diyabet 
insipidus hastaların %7,5-24’ünde mevcut olabilir, ancak ilk 
cerrahi müdahalenin ardından ortaya çıkma olasılığı çok daha 
yüksektir (30).

Preoperatif değerlendirmede pediatrik endokrinolog konsül-
tasyonu mutlak gereklidir ve büyüme hormonu, kortizol, tiroid, 
gonadotropin, serum sodyum ve prolaktin değerlendirmesi 
standarttır. Adamantinomatöz kraniofarinjiyom şüphesi olan 
tüm hastaların adrenokortikotropik hormon eksikliği olduğu 
kabul edilmeli ve cerrahi tedavi sırasında ampirik steroid stres 
dozu uygulanması açısından hazırlıklı olunmalıdır. Ameliyat 
öncesi endokrin, sodyum ve damar içi sıvı miktarı dengesinin  
değerlendirmesinin tamamlanmaması ciddi morbidite veya 
mortaliteyle sonuçlanabilir (30).

Potansiyel kraniofarinjiyom düşünülen pediatrik hastalarda 
MR ve BT görüntüleme mevcut tercih edilen görüntüleme yön-
temidir. MR tümörün temel görüntüleme yöntemi olarak öne 
çıkmakla beraber pediatrik popülasyonda %75-90 oranında 
görülen tümördeki kalsifikasyonların gösterilmesi amacıyla 
BT kullanılmaktadır, ayrıca BT özellikle transsfenioidal cerra-
hi planlanması hâlinde sinüs anatomisini göstermesi, kemik 
yapının değerlendirilmesi açısından değerlidir (31,73,81). Tü-
mördeki solid ve kistik yapılar, keratin, kolasterol, kanama ve 
kalsifikasyon düzeylerine göre MR da heterojen sinyaller gö-
rülmektedir, solid kısım ve kist duvarı kontrastlanmaktadır (25). 
Şekil 1’de Ondokuz Mayıs Üniversitesi Beyin ve Sinir Cerrahi 
kliniği arşivinden alınan pediatrik bir olgunun MR görüntüle-
mesi görülmektedir. Ameliyat sonrası görüntüleme, tümör 
rezeksiyonunun boyutunu değerlendirmek için önemlidir ve 
tümör rezeksiyonunu takip eden 48 saat içinde gerçekleştiril-
melidir. Görüntülemenin 48 saatten fazla gecikmesi, ameliyat 
sonrası görüntülemeyi karıştırabilecek ameliyat sonrası deği-
şikliklerin artması riskini taşır. Tipik olarak MRG, ameliyat son-
rası değişiklikleri değerlendirmek ve kalan tümör ve/veya kisti 
değerlendirmek için kullanılır (30).

Kraniofarinjiyomlar yerleşimi çoğunlukla intrasellar ve ekstra-
sellardır (%75),daha az oranda  sadece suprasellar yerleşimli 
(%20) ve nadiren de intraventriküler olabilirler (31). MR ve cer-
rahi gözlem bulgularına göre birçok yazar tarafından tümörün 
yerleşimi, uzanımı, infindibulum veya hipotalamus ilişkisi in-
celenerek sınıflamalar yapılmıştır, Tablo I’de tarihsel süreçteki 
sınıflamalar örneklenmiştir. 

Tedavi ve Prognoz

Kraniofarinjiyomların tedavisi zorlu ve riskli bir süreçtir, bu sü-
reçte artmış kafa içi basıncını düşürmek ve dengede tutmak, 
görme yollarındaki basıyı ortadan kaldırmak, endokrin bozuk-
lukları gidermek ve yerine koymak, uzun dönem mortalite ve 
morbiditeyi makul bir seviyede tutarak nüksü ve tümör büyü-
mesini engellemek amaçlanan hedeflerdir (47). Tedavide cer-
rahi yöntemler, kist içi uygulamalar, radyocerrahi, radyoterapi 
uygulamaları öne çıkmaktadır. 

Cerrahi yönetim 

Kraniofarinjiyom hastası çocuklarda cerrahi yönetimi hasta-
nın klinik tablosu ve tümörün yerleşimi belirlemektedir. Temel 
amaç gross total eksizyon olmakla beraber hipotalamik hasar 
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öncesi ve takiplerinde çalışmak gereklidir, bu ekip pediatrik 
beyin cerrahi, pediatrik endokrinolog, pediatrik nöro-onkolog, 
pediatrik oftalmolog, nöropsikolog ve radyasyon onkoloğun-
dan oluşmalıdır (30).

Adamantinomatöz kraniofarinjiyom birden fazla kritik yapıyı et-
kilemekle birlikte hipotalamik hasar daha düşük yaşam kalitesi 
ve daha kısa genel sağkalım beklentisi ile yakından ilişkilidir 
(70).

Nöroendoskopik tekniklerdeki ilerlemelerle birlikte cerrahların 
elinde birden fazla cerrahi yaklaşım seçeneği bulunmaktadır. 
Yaklaşımın seçiminde cerrahinin hedefleri, tümörün yerleşimi 
ve cerrahın deneyimi önem taşımaktadır. Genel olarak yakla-
şımlar transnazal endoskopik, transventriküler nöroendosko-
pik ve kraniyotomi olarak ayrılabilir.

Transnazal endoskopik girişim sıklıkla tercih edilen bir yöntem-
dir çünkü normal beyin yapılarını retrakte etmek ya da mobili-
ze etmek gerektirmemesi avantajdır. Yavaş büyüyen bir lezyon 
olması sebebiyle sella turcica remodeling ile yeniden şekil-
lenmektedir ve böylece sellar ve suprasellar alanlara ulaşım 
mümkün olabilmektedir. Son çalışmalar göstermektedir ki bu 
girişim yüz gelişimini etkilememekte (63) ve tam gelişmemiş 
sfenoid sinüs girişime engel olmamaktadır (46). Bu yöntemin 
başarı ile uygulandığını bildiren yayınlar literatürde çoğalmak-
tadır (24,51,79). Bu girişim tercih edilen bir yöntem olmakla 
beraber suprasellar yerleşimli ve üçüncü ventrikül üstünde 
yerleşen, hipofizer invazyonu sınırlı olan hastalar için uygun 
bir yöntem olmayabilir, çünkü hipofiz bezinin mobilize edilmesi 
gerekliliği ve tümörün yeri sebebiyle güvenli bir giriş koridoru-
nun oluşmamış olması dezavantaj olarak ortaya çıkmaktadır 
(30).

Transventriküler nöroendoskopi bir diğer sıklıkla kullanılan gi-
rişim yöntemidir ve stereotaktik olarak yönlendirilen transvent-
riküler nöroendoskopik yaklaşımlar, en yaygın olarak, tümörün 
üçüncü ventrikülde hipotalamus tutulumu ile birlikte önemli 
(genellikle kistik) bir bileşeni olduğunda kullanılır. Gross total 
rezeksiyon bildirilen olgular olmakla birlikte sıklıkla kist fenest-
rasyonu ve tanısal örnekleme yapmak cerrahinin amacını oluş-
turmaktadır (56).

en büyük kısıtlayıcı faktördür, bu durum mümkün olmadığın-
da subtotal eksiyonun ardında radyoterapi ile kombine teda-
vi tercih edilen tedavi seçeneğidir. Ana hedef hayat kalitesini 
korumak olmalıdır, düşük dereceli bir tümör olan kraniofarinji-
yomun birden fazla defa müdahale gerektireceği akılda tutul-
malıdır. Imkân dahilinde multidisipliner bir ekip ile operasyon 

Tablo I: Kraniofarinjiyomların Sınıflaması (24)

Yazar ve Yıl Sınıflama

Yaşargil 1990 

TIP A-intrasellar-infradiagrafmatik
TIP B-intra-suprasellar, infra-
supradiafragmatik
TIP C-supradiafragmatik, parakiazmatik, 
ekstraventriküler 
TIP D-intra-ekstraventriküler
TIP E-tamamen intraventriküler
TIP F-ekstradural ve ekstrakranial

Hoffman 1992
Intrasellar 
Prekiazmatik
Retrokiazmatik

Samii 1995 

Grade I: intrasellar veya infradiagrafmatik
Grade II:sisterna içinde intrasellar bölümü 
var veya yok
Grade III: üçüncü ventrikül alt yarısına 
uzanmakta
Grade IV:üçüncü ventrikül üst yarısında 
uzanmakta
Grade V:septum pellisidum ve/veya 
ventriküllere uzanmakta
Uzanıma göre A:anterior. L:lateral, 
Sinfrasellar-sfenoidal sinüs, P:posterior

Müller 2011

Grade 0:hipotalamik tutuluş yok
Grade 1:hipotalamik etkilenme var 
ancakkorpus mamillare intakt
Grade 2:korpus mamillaleri de tutan 
hipotalamik etkilenme var

Şekil 1: Ondokuz Mayıs 
Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Beyin ve Sinir Cerrahi 
ABD arşivinden pediatrik 
bir kraniofarinjiyom 
olgusunun MR 
görüntülemesi.
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edilmiştir (59). Bu çalışma başka çalışmaların da raporladığı 
% 55-85 (32,33,68,83) tümör progresyon oranları ile adjuvan 
radyoterapi verilmesini destekler niteliktedir. Adjuvan radyo-
terapi subtotal rezeksiyonu takiben uygulandığında, tümör 
kontrol oranları gros total rezeksiyon sonrasında bildirilenlerle 
karşılaştırılabilir düzeydedir (%75-80) ve subtotal rezeksiyon 
ile gross total rezeksiyonu radyasyon tedavisiyle karşılaştıran 
retrospektif çalışmalarda, subtotal rezeksiyonu takiben rad-
yasyon tedavisi alan hastalarda postoperatif panhipopitüita-
rizm ve diyabet insipidus oranlarının daha düşük olduğu ve 
progresyonsuz ve genel sağ kalım açısından eşdeğer sonuçla-
ra sahip olduğu görüldü (30).

Postoperatif erken dönemde görme fonksiyonları ve endokri-
nolojik tablo yakın takip edilmelidir. Postoperatif diabetes insi-
pidus ister kalıcı ister geçici hastaların %95’inde görülmekte-
dir ve transnazal yaklaşımda da benzer oranlar mevcuttur (30). 
Hipotalamik-hipofiz-adrenal aksın da postoperatif dönemde 
dikkatli bir şekilde izlenmesi gerekir, çünkü glukokortikoid 
takviyesi yokluğunda uygun bir stres tepkisinin başarısızlığı 
yaşamı tehdit edebilir ve tümörün tamamen rezeksiyonundan 
sonraki dönemde adrenokortikotropik hormon seviyelerinin 
düştüğü gösterilmiştir (84). Uzun dönem takiplerde pediatrik 
endokrinolog takibi oldukça önemlidir daha az agresif cerra-
hilerde dahi hipofizer hormon eksiklikleri %88, panhipopitüta-
rizm %58 ve diabetes insipidus %55 oranında raporlanmıştır 
(60). Büyüme hormonu eksikliği sık olmasına rağmen posto-
peratif düzeyleri normal ya da yüksek olarak ölçülür. Erken dö-
nem postoperatif büyüme hormonu fonksiyonları yanıltıcıdır, 
ilerleyen dönemde yetersizlik ortaya çıkabilmektedir. Ameliyat 
sonrası kilo alımı ve obezite, kraniyofarenjiyom cerrahisi için 
önemli bir risk olabilir ve hastaların %50-75’inde kilo alımı 
mevcut olabilir ve %10-15’inde ciddi obezite gelişebilir (30). 
Iyatrojenik veya tümör invazyonunun bir sonucu olarak ortaya 
çıkan hipotalamik hasarlanma, diğer sakatlıkların yanı sıra 20 
yıllık genel sağ kalımın kısalması, uzun vadeli fonksiyonel ka-
pasitenin kötüleşmesi ve daha yüksek vücut kütle indeksi ile 
ilişkilidir (18,70).

Radyoterapi 

Radyoterapi tedavisi subtotal rezeksiyon uygulanan hasta-
larda adjuvan olarak uygulanmaktadır. Gross total rezeksiyon 
uygulana hastalar ile karşılaştırıldığında her iki grupta benzer 
olarak %15-20 rekürrens görülmektedir. Tekrar eden kraniofa-
rinjiyomlar için de radyasyon tedavisi faydalıdır ve birincil te-
davideki ile benzer kontrol oranları sağlamaktadır (30,83).

Stereotaktik Radyocerrahi

Stereotaktik radyocerrahi (SRC), yetişkin ve pediatrik popü-
lasyonda kraniofarinjiyomnın tedavisinde kullanılmıştır. Radyo-
cerrahiye en uygun tümörler arasında ağırlıklı olarak solid ve 
nispeten küçük boyutlu (<3 cm) tümörler bulunur. Toplam doz 
genellikle optik aparata yönelik potansiyel toksisite nedeniyle 
sınırlıdır; yaklaşık 12 Gy tedavi dozları yaygındır (14,45,62,74). 
SRC sonrası tümör kontrol oranları %69-89 arasında raporlan-
mıştır ve tam yanıt alınan olgular %19-33 oranındadır. Yayın-
lanan kontrol oranı solid tümörler için %73-90, kistik lezyonlar 
için %74-88 ve karışık morfolojiye sahip adamantinomatöz 
kranifarengioamalar için %60-66’dır. Morbidite oranı %4-6 

Kraniotomi ile yapılan diğer kranial girişimler bir diğer cerra-
hi girişim yöntemi olarak öne çıkmaktadır ve kranial girişimler 
suprasellar bölge ve/veya üçüncü ventriküle erişime olanak 
sağlar. Kranial cerrahi girişimler uygulanacağı takdirde lezyonu 
yerleşimi ve karakteristik özellikleri ile cerrahın deneyimi giri-
şim yöntemlerini değiştirmektedir. Pterional, subfrontal trans-
lamina terminalis, transkallozal, transkortikal, orbitozigomatik 
girişimler kullanılan girişim yöntemleridir (25). Kraniofarinjiyom 
cerrahisinde hangi girişim olursa olsun adamantinomatöz kra-
niofarinjiyomnın kendine özgü özellikleri vardır. Özellikle ilk 
defa uygulanan cerrahilerde tümör dokusu ile komşu önem-
li nörovasküler yapılar arasında bir araknoid düzlem bulunur. 
Bu düzlem tümörün rezeksiyonunu ve nörovasküler yapıları 
korumayı kolaylaştırır. Bu sayede hem künt hem de keskin 
disseksiyon ile ilerlenebilir. Tipik olarak kistin boşaltılması 
ve dekompresyon operasyonun erken safhalarında olur bu 
da araknoid düzlemin ve komşu yapıların ortaya konulması-
nı sağlar. Sabırla ve dikkatlice disseke edilmesi gerekmesine 
rağmen künt disseksiyon yerine keskin disseksiyon tercih 
edilir. Aşırı çekiş, tümörün hipotalamustan, hipofiz sapından 
veya optik kiazmayı alttan besleyen üst hipofiz damar ağı da-
hil vasküler yapılardan kopma riskini taşır. Bu küçük damar-
lardaki hasar kalıcı görme kusurlarına sebep olabilir. Hipofiz 
stalkının erkenden görülmeye çalışılması önerilir fakat oldukça 
zorlayıcı olabilmektedir, çoğu olguda hipofiz sapının kesilmesi 
gerekmektedir ve bu durum postoperatif endokrin bozukluk 
riskini artırmaktadır. Hipofiz stalkının korunduğu olgularda bile 
kalıcı ya da geçici endokrin bozukluk hastaların yarısından ço-
ğunda görülmektedir. Yaygın üçüncü ventrikül tutulumu olan 
adamantinomatöz kraniofarinjiyomlar için radikal rezeksiyonu 
rutin olarak yapılmasına rağmen, lateral veya üçüncü ventri-
küle bir nöroendoskop yerleştirilmesi tarif edilmiştir ve görüş 
alanın artırılmasına ve tümörün eksizyonuna yardımcı olabilir 
(15,20,32,54,60,68,71,81-83).

Sonuç olarak cerrahi tedavi tartışmalı bir konudur, amaçlanan 
gross total eksizyon iken artan mortalite ve morbidite riski 
nedeniyle sıklıkla mümkün olmayan bir seçenek olmaktadır. 
Adamantinomatöz kraniofarinjiyomlarda kural kısa dönem 
tümör kontrolü uzun dönem yaşam kalitesinin sağlanmasıdır. 
Genel olarak bakıldığında operatif mortalite oranı %0-4 ve no-
nendokrin morbidite oranı ise %15-25’dir (30). Total eksizyon 
amacıyla opere edilen primer çocukluk çağı kraniofarinjiyom-
larında %60-100 radyolojik olarak total tümör eksizyonu ra-
porlanmıştır. Total eksizyon uygulanan primer çocukluk çağı 
kraniofarinjiyomlarında rekürrens %0-36 oranında ve ilk cerra-
hiden 2-3 sene sonra görülmektedir. Dünya Sağlık Örgütü’nün 
bu derece I lezyonu için tam rezeksiyonun avantajının, adjuvan 
radyasyon tedavisiyle ilişkili risklerden kaçınılmasıyla birlikte 
tümör kontrolü olacağı düşünülse de 20 yıllık progresyonsuz 
sağkalımın, rezeksiyonun kapsamı ile ilişkili olmadığı gösteril-
miştir ve tümörün tamamen çıkarılması adına ilave nöroendok-
rin risk almanın, adjuvan radyoterapinin takip ettiği daha az 
agresif cerrahi stratejilerle karşılaştırıldığında yararlı olmayabi-
leceği görülmektedir (30,70).

Adjuvan radyasyon tedavisi olmaksızın subtotal rezeksiyon 
uygulanan, prospektif olarak takip edilen hastalarda, çok ulus-
lu Kraniopharyngeom 2000 çalışma grubu tarafından %31’lik 
3 yıllık olaysız sağkalım (yani %69 tümör ilerlemesi) rapor 
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tirmektedir. Literatürdeki çalışmalar incelendiğinde agresif bir 
cerrahi ile total rezeksiyon yapılan hastalar ile subtotal rezeksi-
yon ardından radyoterapi uygulanan hastaların takiplerinde re-
kürrens oranlarının benzer olduğu görülmektedir, bu durumda 
komşu kritik nörovasküler yapılar sebebiyle total eksizyon için 
ısrarlı olmak anlamlı olmamaktadır. Güncel tedavi yöntemleri-
nin ilerlemesi ve geçmiş deneyimler göstermektedir ki amaç 
yaşam kalitesini koruyarak tümörü kontrol altında tutmak ol-
malıdır. Endokrin bozukluklar, bilişsel bozukluklar ve görme 
bozukluklarına neden olan hastalığın preoperatif ve posto-
peratif süreci pediatrik endokrinolog, pediatrik nöroonkolog, 
pediatrik nöropsikiyatr ve pediatrik oftalmolog ile beraber yö-
netilmesi çok önemlidir. Sonuç olarak pediatrik çağda görü-
len kraniofarinjiyomlar multidisipliner bir yaklaşımla kişiye ve 
lezyona özgü planlanan tedavi yöntemleri ile tedavi edilmelidir, 
ve unutulmamalıdır ki kronik bir sürece sahip olan bu lezyonun 
tedavisinde hayat kalitesini korumak, radyolojik tam rezeksi-
yonu sağlamaktan daha güvenli görünmektedir.
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oranı ile iyi tolere edilmektedir. Tedavi sonrasında morbidite 
de en çok görme bozuklukları ve endokrin bozuklukları gö-
rülür. Hastaların %10-26’sında görme kaybı rapor edilmiştir. 
Önceden görme bozukluğu olan hastaların radyocerrahi son-
rası ek görme bozukluğu yaşama olasılığı daha yüksektir. SRC 
sonrası endokrin fonksiyon bozukluğu olan hastalarda diyabet 
insipidus en yaygın olanıdır ve geçici veya kalıcı olabilir (14, 
21,45,74).

İntrakistik Uygulamalar 

Intrakaviter bleomisin uygulanması Ommaya rezervuarı ve ste-
reotaktik cerrahi navigasyon kullanılarak yerleştirilebilen int-
rakistik kateter yoluyla iletilir. Bleomisin mekanik olarak DNA 
sentezini inhibe eden sitotoksik bir ajandır. Skuamöz hücreli 
karsinomlu hastalarda başarıyla kullanılmış olup ayrıca kis-
tik adamantinomatöz kraniofarinjiyomlarda da yaygın olarak 
kullanılmaktadır. Araknoidit, kimyasal menenjit, serebral va-
zospazm ve serebral ödem subaraknoid boşluğa bleomisin 
ekstravazasyonunun olası sonuçları olduğundan, tedaviye 
başlamadan önce hem kateter yerleşiminin hem de sıvı sızın-
tısının olmadığının radyografik olarak doğrulanması gerekir. 
Mevcut tedavi algoritmaları, 1-2 hafta boyunca tekrarlanan 
enjeksiyonlarla verilen 1,5 ila 10 mg bleomisin arasında de-
ğişmektedir ve toplam tedavi dozu 60-80 mg’dır. Tedavi etkisi 
ve kistik değişim, birkaç ay içinde yavaş yavaş ortaya çıkabilir. 
Şu anda pediatrik kistik adamantinomatöz kraniofarinjiyomda 
bleomisinin etkinliği belirsizliğini koruyor (8,13,37,75).

İntrakaviter interferon

Interferon-α (INF-α) adamantinomatöz kraniofarinjiyomda di-
rekt intrakistik tedavi için rutin olarak kullanılmaktadır. Fas ara-
cılı apoptozu aktive ederek tümörisidal etkili olduğu ileri sürül-
mektedir (12,38,40,80). Bleomisin ile karşılaştırıldığında INF-α, 
kan-beyin bariyeri geçirgenliği gibi ek bir avantaja sahiptir ve 
CSF ile iletişim, bleomisin ile ilişkili olarak aynı riski oluştur-
maz. INF-a’nın terapötik potansiyelini tam olarak değerlendir-
mek için uzun vadeli ek verilere ihtiyaç vardır (41).

İntrakaviter ışınlama

Intrakaviter ışınlama ilk olarak 1950’lerde Leksell ve Lidenin 
tarafından tanıtıldı ve kist aspirasyon ve ardından radyonük-
lid  sıvının kist içine uygulanması yoluyla gerçekleştirildi; te-
davi sonrası endokrin disfonksiyon veya yeni nörolojik defisit 
olmaksızın kistin gerilemesi amaçlandı (30). Intrakaviter radyo-
izotoplarla tedavi, diğer intrakaviter tedavi biçimlerine benzer 
şekilde kistin yavaş gerilemesine neden olur. Bu gerilemenin 
haftalar, aylar içinde gerçekleşmesi beklenebilir. Mevcut litera-
türde, Yttrium 90 için %38-%90, Phosphorus 32 için %87,5-
%96 ve Rhenium 186 kullanılarak yapılan tedavide %87’ye va-
ran kistik yanıt oranları raporlanmıştır (50,61,64,73,76). Önemli 
olarak kistin intrakaviter radyoizotop tedavisi, tümörün solid 
kısımlarını etkilemez ve hastaların tedaviden sonra yine de ek 
cerrahi rezeksiyona ihtiyacı olabilir (30).
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