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Pineal Bolge Timéri:
Bir Vaka Sunumu

Pineal Region Tumour:
A Case Report

(0V4

Pineal bolge tiimorleri, pineal bezin icinde ve gevresinde lokalize hiicrelerden
titrerler (Pineal bezin esas hiicresi pinosittir). Pineal bolge tiimorleri, benign ve
malign timor (tm) yapilar: igeren genis bir spektrumu igerir. Pineal bolge
tm’leri erigkinlerdeki intrakraniyal tm’lerin % 0,4-1,0" ini ve ¢ocuklardaki beyin
tm’lerinin % 3,0-8,0' i1 olugtururlar. Pineal hiicre tm’leri erkek ve kadinlarda
esit oranda goriiliir. Genellikle obstriiktif tip hidrosefali ile birliktelik gosterir ve
bu sebeple artmis intrakranial basing semptomlar: ile ortaya ¢ikarlar. Pineal
bolge tm’lii hastalardaki ilk yonetim, dogrudan hidrosefalinin tedavisi ve
taninin dogrulugunun ortaya konmasi olmalidir. Tanuda genel degerlendirme
Magnetik Rezonans Goriintiilleme (MRG) ve germ hiicre belirtecleridir (Alfa-
feto protein ve beta HCG). Tm subtiplerinin ¢esitliligi sebebiyle pineal bolge
tm’lerinin optimal klinik tedavisi i¢in histolojik tan1 mutlaka gereklidir. Tedavi
karari; radyasyon duyarlilifindan ziyade, tm histolojisine dayanilarak verilir.
Cerrahi, benign tm’ler ve germ hiicreli tm’ler i¢in genellikle kiiratiftir ve yagam
stiresi ile pozitif korelasyon gosterir. 25 yasindaki erkek hastamizda tm total
rezeke edildi ve sonrasinda Radyoterapi (RT) uygulandi. Patoloji
“Ependimoma” olarak rapor edildi.

ANAHTAR SOZCUKLER: Ependimoma, Obstriiktif tip hidrosefali, Pineal
bolge tiimorleri

ABSTRACT

Pineal region tumors are derived from cells located in and around the pineal
gland (The principle cell of the pineal gland is the pinocyte). Pineal region
tumors cover a large spectrum of benign and malignant tumor structures. Pineal
region tumors make up 0.4-1.0% of intracranial tumors in adults and 3.0-8.0% of
brain tumors in children. The frequency of pineal cell tumors is equal in both
sexes. Generally, obstructive type hydrocephalus accompanies this situation. As
a result of this, increased intracranial pressure symptoms appear. Initial
management of patients with pineal region tumors should be directed at
treating hydrocephalus and establishing a diagnosis. MRI and germ cell
markers are diagnostically valuable (Alpha-fetoprotein and beta-hCG). The
histological diagnosis should be made for the optimal treatment of pineal region
tumors, because of the various tumor subtypes. Therapeutic decision-making is
based on tumor histology rather than radiation responsiveness. The surgical
intervention is curative for benign tumors and germ cell tumors and is
positively correlated with the lifespan. In our case, a 25-year-old male patient
with a pineal region tumor was operated. The tumor has been totally resected
and radiotherapy has been applied after the operation. The pathology was
reported as ependymoma.

KEY WORDS: Ependymoma, Obstructive hydrocephalus, Pineal region
tumours
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GiRis

Pineal bélge tm’leri nadirdir. Pineal bélge tm’leri
eriskinlerdeki intrakraniyal tm’lerin % 0.4-1.0'ini ve
cocuklardaki  beyin tm’lerinin  %3.0-8.0"ini
olustururlar (1,12). Ortalama gorilme yasy
cocuklarda 10-20 yaglar arasi ve eriskinlerde tipik
olarak 30’lu yaslardan sonradir. Erkek ve kadinlarda
esit oranda gortliir. Genellikle obstriiktif tip
hidrosefali ile birliktelik gosterir ve bu sebeple
artmis intrakranial basing semptomlar: ile ortaya
cikarlar (2,18). Tm subtiplerinin ¢esitliligi sebebiyle
pineal bolge tm’lerinin optimal klinik tedavisi igin,
histolojik tan1 mutlaka gereklidir.

OLGU SUNUMU

25 yasinda erkek hastanin bagvurusundan
yaklasik 1 ay once ortaya ¢ikan bas agrisi ve
dengesizlik sikayetleri mevcuttu. Hastaya, bu
sikayetlerle gittigi degisik branslardaki birkag
doktor tarafindan medikal tedavi verilmis.
Sikayetleri ge¢meyen hasta, son olarak bu
sikayetlerle hastanemiz Norosiriirji poliklinigine
bagvurmus. Burada degerlendirilen hasta, ileri tetkik
ve tedavi amactyla interne edildi.

Hastanin 6z/soygec¢misinde herhangi bir 6zellik
yoktu. Fizik muayenesi olagandi. Norolojik
muayenesinde; biling acik, koopere, oryante idi. Isik
refleksi bilateral pozitif ve pupiller normoizokorik
idi. Lateralizan motor defisit yoktu. Patolojik reflex
yoktu. Cerebellar testleri normaldi. Orta hat ataksisi
ve yukar1 bakista kisithligit mevcuttu. Goz dibi
bakisinda bilateral staz papiller mevcuttu.

Laboratuvar tetkik sonuglari normal simirlar
icindeydi. Alfa-fetoprotein (AFP) ve beta-HCG
belirtecleri de normal sinirlar igindeydi.

Cektirilen Bilgisayarli Beyin Tomografisinde
(BBT), pineal bolgede kalsifiye kitle saptandi (Sekil
1A,B). Cektirilen Kraniyal MRG'de pineal bez
lokalizasyonlu, 27x29x25mm. boyutlarinda Kkitle
lezyonu ve buna sekonder gelisen hidrosefali
saptandi (Sekil 2 A,B). Hasta bagvurusundan 10 giin
sonra opere edildi ve tm dokusu total olarak
cikartildi.

OPERASYON

Hasta Intratrakeal Genel Anestezi altinda
(ITGAA) oturur pozisyonda ve bag hiperfleksiyonda
olarak tespit edildi. Median suboksipital
kraniektomi ile infratentoryal-supraserebellar
girisim yapilarak ve operasyon mikroskobu (OPMI)

kontroliinde, pineal bdlgeye yerlesmis Kkitle total
cikarildi. Postoperatif dénemde yapilan noérolojik
muayenede ek ndromotor defisit saptanmadi.
Hastaya postoperatif 5. giinde kontrol BBT ¢ektirildi.
Kontrol BBT'de pnomosefali mevcuttu (Sekil 3).
Hasta postoperatif 15.giinde gerekli tedavisi ve

Sekil 1 A,B: Preoperatif BBT goriintiilemelerinde kalsifiye
kitle ve buna bagl obstriiktif hidrosefali goriillmektedir.
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Radyoterapi (RT) sevki diizenlenerek salah ile
externe edildi. Postoperatif 5. ayda (Sekil 4 A,B,C) ve
6. yilda (Sekil 5 A,B) gekilen kraniyal MRG’de rezidii
ve/veya niiks tm dokusu saptanmadi.

PATOLOJI

Histopatolojik inceleme sonucunda olgu,

"Ependimom" olarak tani ald.

Sekil 2 A,B: Preoperatif kraniyal MR gortintiilemelerinde
pineal bolgedeki kitle ve buna bagli obstriiktif hidrosefali
goriilmektedir.
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Sekil 3: Postoperatif 5.gtin BBT goriintiilemelerinde
kitlenin total olarak cikarildigy; ancak pnémosefali varligi
gortilmektedir.

Sekil 4 A,B,C: Postoperatif 5. ay kraniyal MR goriintiile-
melerinde niiks veya rezidii kitle goriilmemekle birlikte,
hidrosefalinin de diizeldigi goriilmektedir. Ayrica cilt
altinda BOS posunun varlig: gériilmektedir.
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TARTISMA

Epifiz olarak da bilinen pineal gland, kafa igci
boslugunun geometrik olarak orta noktasinda ve
3.ventrikiiliin posterior-superior béliimiinde yer
alan priform bir organdir (8,17). Pineal bolge tm’leri
histopatolojileri agisindan  olduk¢a cesitlilik,
tedavileri agisindan farkliik ve cerrahi girigsimleri
agisindan da baz gtigliikler gosteren nadir tm’lerdir.
Klinik ve patomorfolojik bulgular 1siginda; pineal
cisim ve tm’leri, tektum tm’leri, 3.ventrikiil posterior
kistm tm’leri “pineal bolge tm’leri” olarak
adlandirilirlar. Pineal

tm’ler en sik velum

Sekil 5 A,B: Postoperatif 6.sene kraniyal MR gortinttile-
melerinde niiks kitle ve hidrosefali varligi goriilme-
mektedir.

interpositumdan koéken alirlar ve pineal tm’ler
infratentorialdir  (15). Pineal bolge tm’leri
eriskinlerdeki intrakraniyal tm’lerin % 0.4-1.0'ini ve
cocuklardaki beyin tm’lerinin % 3.0-8.0'1n1
olugtururlar (1,12).

Pineal bolge tm’lerinin klasifikasyonu (23):
A) Malignitelerine gére simiflama:

1) Benign olanlar: Bu bolge tm’lerinin yaklasik
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%10'unu olustururlar. Bunlar; pineal kist, lipom,
Arteriovendz malformasyon (AVM) ve
anevrizmalar, pineositom, meningiom, hemanjiom,
matiir teratomlardar.

2) Rolatif benign olanlar: Bu bolge tm’lerinin
yaklasik %10'unu olustururlar. Bunlar astrositom
(dustik grade), gangliogliom, dermoid kist vb. dir.

3) Malign olanlar: Bu yerlesimdeki tm’lerin
yaklasik %80'ini olustururlar. Artan malign
davraniglarina gore siniflandirildiklarinda 5 tip
neoplazm igerir (11,25):

1) Germinoma (%40-65 oraninda en sik
goriilen tip)

2) Teratoma (immatiir ve malign formlar:
igerir ve %18-20 oraninda goriiliir)

3) Embriyonal hiicreli karsinom (%3-5)

4) Endodermal siniis tm (=Yolk sac tm) ( %4-
7)

5) Koryokarsinom ( %3-5)

B) Histopatolojilerine gore siiflama (11,25):

1) Pineal hiicreli tm’ler: Bu bélge tm’lerinin
yaklasik %7.4-30 'unu olugtururlar (22).

a) Pineositom: (%45)

b) Pineoblastom: (%45)

c) Ara (intermediate) Differansiasyon
Gosteren Pineal Parenkimal Tm’ler: (%10)

2) Germ hiicreli tm’ler: Pineal bélgenin en stk
rastlanilan tm’leridir (3,5,16,26).

a) Germinom: Pineal bolgedeki tim tm’ler ve
germ hiicreli tm’ler arasinda en sik
rastlanilan tm’diir (20). Bu tm histolojik
olarak testis seminomlarina ¢ok benzer.

b) Nongerminomlar: Teratom, Embriyonal
karsinom, Koriyokarsinom, endodermal
siniis tm, koriyokarsinom

3) Glial hiicreli tm’ler: Baglicalar1 astrositom,
anaplastik astrositom, glioblastom, ependimom,
oligodendrogliom, koroid pleksus papillomlaridar.

4) Karigik hiicreli tm’ler: Baglicalari metastatik

tm’ler, dermoid/epidermoid tm, meningiom,
lenfoma, hemanjioblastom, hemanjiom,
adenokarsinom, Galen veni malformasyonu,
AVM’lerdir.

Pineal bolge tm’leri zengin bir klinik tablo
sergileyebilirler. Semptomlar baslica 3 mekanizma
ile meydana gelmektedir. Bunlar artmis intrakranial
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basinca sebep olan hidrosefali, direkt beyine ve
serebelluma kompresyon, endokrin disfonksi-
yondur.

Pineal bolgenin hemen komsulugunda yer alan
aquaduct ve 3.ventrikiil gibi énemli BOS dolanim
yollarindaki akimin engellenmesi, obstriiktif
hidrosefaliye neden olabilir. Bu nedenle bu olgularda
en sik rastlanan bagvuru sekli, hidrosefalinin neden
oldugu kafa igi basing artmasi sendromu (KIBAS)
olmaktadir (18). Bas agris1 en sik goriilen
semptomdur. Fizik ve norolojik muayenede; bas
cevresinde artma, fontanel gerginligikusma,
papilodem, ataksi, pupil 1sik reaksiyonu kaybsi,
6.kranial sinir parezisi saptanabilir (1,2,3,5,12,24).

Kitlenin tektuma infiltrasyonu veya
kompresyonu sonucu Parinaud sendromu (yukari
bakis paralizisi, konverjans paralizisi ve 1s1k-yakin
disosiasyonu) meydana gelmektedir (23,25). Pituiter
stalk ve hipotalamusa yayilim sonucu olgularin %3-
5inde diabetes insipitus, uygunsuz antiditiretik
hormon (ADH) sendromu ve puberte prekoks gibi
endokrinolojik bozukluklara rastlanabilmektedir
(8,17).

Kraniyal MRG, tm'iin yapisal durumu (solid,
kistik, vaskiiler veya infiltran), buyukligd,
vaskiilaritesi, homojenitesi, etraf dokularla iligkisi
hakkinda bilgi vermekle kalmaz; ayni zamanda
uygun cerrahi yaklagim seklinin segilmesi icin
topografik bilgiler de verir (21). En 6nemlisi; Galen
veni ve dallarmin goriintiilenmesi ve tm’e gore
pozisyonlarinin anlagilmasidir. Tm’tin 3.ventrikiil ve
serebelluma gore pozisyonu, Galen veni ve dallarina
gbre pozisyonu, supratentorial biiylimesi, beyine
invazyonu ve derin vendz sistemle iligkisinin
bilinmesi, operasyonu planlamak agisindan
onemlidir (18).

BBT ve kraniyal MRG’ye ek olarak, tm’iin
histolojik natiirtintin belirlenmesi i¢in AFP ve beta-
hCG gibi tm belirtecleri kullanilabilir. AFP ve beta-
hCG rutinde kullanilan belirte¢lerdir. Kan ve BOS'ta
artmig olarak bulunmasi anlamlidir. Tantya yardimei
olmalarinin yani sira, tedaviye yanit ve erken dénem
rekiirrensin anlagilmasinda da faydalidir (8,23).

Pineal bolge tm’lerinin tedavisinde ilk basamak,
tikayici hidrosefalinin diizeltilmesidir; ki bu durum
hastalarin ¢ogunda goriilmektedir. Doku tanis
olmadan, ventrikiiler drenaj da yerlestirilebilir. Baz1
vakalarda, eger endoskopik third ventrikiilostomi
(ETV) uygulanabilir ise, sant uygulamasina ihtiyag
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birakmayacak bir prosediir uygulanmis olur.
Nitekim literatiirde pineal bolge tm’lerinin
endoskopik tedavisi sik¢a goriilmektedir (6,7,9).

Pineal bdlge tm’lerinde genis tm subtipleri
olmasindan dolayi, tedavinin diizenlenmesinde
histolojik taninin yapilmasi zorunludur. Postoperatif
adjuvant terapinin se¢imi, metastazlara yonelik
tarama, uzun dénem prognozun tahmini ve takibin
planlanmas1 tm’iin histolojisine goére farklilik
gOsterir.

Pineal bolgeye 4 cerrahi yaklagim sekli vardur:
1) Transkallosal yaklagim

2) Transventrikiiler yaklasim

3) Oksipital transtentoryal yaklasim

4) Infratentoryal-supraserebellar yaklagim
(Genellikle en sik tercih edilen yaklagim)

Cogu vakada infratentoryal-supraserebellar
yaklasim, anatomik yapilara hasar verilmeden
yapilacak gtizel bir yontem olarak goriilmektedir.
Oturur pozisyonda yapilmas: nedeniyle yercekimi,
s1v1 ve kanin cerrahi engellemesini onler; ek olarak,
serebellumu ¢oktiirerek pineal alana ulagsmak igin
tentoryum altinda yeterli bosluk olusmasima olanak
saglar (13). Bu yaklagimda Galen veni ve internal
serebral ven korunmalidir. Nitekim biz de bu
vakamizda, infratentoryal-supraserebellar yaklagimi
kullandik.

Pineal bolge stereotaktik biyopsinin en zor ve en
tehlikeli oldugu beyin bolgelerinden biridir.
Genellikle disseminasyon gostermis tm’ler ve ilave
medikal problemi olan cerrahi riski ytiksek olan
olgularda kullanilabilir. Bu bolgede stereotaktik
biyopsi icin en sik kullanilan cerrahi yon, antero-
latero-superior (koronal siitiir Oniinden ve
midpupiller hattan) yaklasimdir. Bu hat, frontal lob
ve internal kapsiilden geger (3,8,10).

Regis ve ark. 370 olguluk serilerinde stereotaktik
biyopsinin histolojik tanida etkili ve giivenli
oldugunu, %1.3 mortalite ve %0.8 morbidite ile
bildirmislerdir (10).

Pineal  bolge  cerrahisinde  mikrosiriirji
déneminde raporlanmig “20'nin iizerindeki olgular”
iceren serilerde; mortalite yaklasik %0-8.0 arasinda
ve kalict morbidite ise %0-12.0’dir (1,11,12). New
York Noroloji Enstitiistintin 146 olguluk serilerinde;
total tm rezeksiyonunun benign tm’ler i¢in %90,
malign tm’ler igin ise yaklasik %25 oldugu, opere
edilen 49 benign tm’li olgunun tamaminin

sonuclariin iyi oldugu, opere edilen 97 malign
tm’lii olgunun 13’iinde major morbidite gelistigi ve
bunlarin da 4’tinde anlamli diizelme saglandig1 ve 5
olgunun postoperatif hemorajiye bagh oldugi
bildirilmistir (4,25).

Pendl'ln 115 vakalik serisinde total rezeksiyon
%69, subtotal rezeksiyon %22 ve postoperatif
mortalite %3 ve cerrahi ile iligkili major morbidite
%4 olarak bildirilmigtir (18).

Cerrahiyi takiben en sik goriilen komplikas-
yonlar; ekstraokiiler hareketlerde disfonksiyon,
mental durum degisiklikleri ve ataksidir (4). Pineal
bolge cerrahisinde en ciddi komplikasyon ise rezeke
edilen tm yatagindaki kanamadir ve cerrahiye bagh
oliilmin en sik nedenidir (4,11,12). Ancak
giliniimiizde mikroskop ve modern goriintiileme
tekniklerinin gelismesi sonrasinda, pineal bélge
tm’lerinin cerrahisindeki bagari belirgin sekilde
artmis ve morbidite ve mortalite azalmigtir.

Radyoterapi tiim malign bolge tm’lerinde tiim
beyine 4000 cGy ve buna ilave 1500 cGy pineal
bolgeye onerilmektedir. Tek istisnasi tamamen
cikarilmis ve histolojik olarak benign karakterde
pineal hiicre tm’i veya ependimomadir. Bu
olgularda radyoterapi yerine seri kraniyal MRG'ler
ile rekiirrens olana kadar takip edilmesi
onerilmektedir (14,18).

Uzun doénem prognoz timor histolojisine
baglidir. Genellikle tiim benign pineal tm’lerde
sadece cerrahi ile kiir saglanabilir ve 5 yillik sonug
%100’diir (11). Germinomalarda cerrahi ve
radyoterapi ile 5 yillik yasam %75-80dir (2,11,25).
Malign nongerminomatdz germ hiicre tm'li
olgularda ise prognoz kétiidiir ve nadiren yasam 2
yila kadar ¢ikar (2,11).
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