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Radyolojik Olarak
Kraniofarengiomay Taklit
Eden Optik Gliom:

Olgu Sunumu

Optical Glioma that Immitates
Craniofarengioma Radiologically:
Case Report

oz

Erigkinlerde oldukca seyrek goriilmesine karsm, optik gliomlar pediatrik beyin
tiimorlerinin %3-6 kadarim olustururlar(6). Genellikle diisiik evreli astrositom
histopatolojisinde olan bu lezyonlar,yerlesim yerlerine ve biiytikliiklerine gore énemli
farklihklar gosteren genis bir klinik spektrum olustururlar(2,5,9,16,18) Optik sinirin
astrosit ve oligodendroglia hiicrelerinden gelisen optik gliomlar gerek optik sinirin
gerekse optik kiazmanmn en stk goriilen neoplazmlaridir(4,7,8,10,11). Tim glial
tiimorlerin ise sadece % 1-5'ini olustururlar(17). Ozellikle cocukluk gag1 ve addlesan
doéneminde goriiliirler. Bu lezyonlar yaklasik %15 oranda norofibramatozis tip 1
hastalig: ile birlikte bulunur. Bu yazida, radyolojik olarak kraniofarengiomaya
benzeyen ve hipotalamik uzanimui olan prekiazmal-retroorbital optik gliomlu 18
yagindaki bir olgu sunuldu. Uygun vakalardaki radikal cerrahinin iistiinligii
vurgulandi.

ANAHTAR SOZCUKLER: Cerrahi tedavi, Nérofibramatozis tip 1, Optik gliom

ABSTRACT

Although optical gliomas are rarely seen in adults,they form 3-6 % of pediatric brain
tumors.These lesions which generally belong to low grade astrositomic
histopatology,compose a wide clinical spectrum which show variations acording to
their size and location. The optical gliomas that grow from astrocyte and
oligodendroglia cells of optical nerve,are the most seen neoplazms of optical nevre and
optical chiasma. They consist 1-5 % of all glial tumors and are especially observed in
pediadric and adolescence period. Approximatelly 15 % of these lessions are seen
together with Neurofibromatosis Type-1 disease In this article,we have presented
prechiasmal-retroorbital optical gliomatic 18 years old case which is radiologically
alike with craniofarengioma and has hypotalamic elongation. Ascendancy of radical
surgery in appropriate cases are emphasized.
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GIRiS
Optik sinirin astrosit ve oligodendroglia
hiicrelerinden gelisen optik gliomlar gerek optik
sinirin gerekse optik kiazmanin en sik goriilen
neoplazmlaridir(4,7,8,10,11). Tim glial tiimorlerin
ise sadece %1-5'ini olustururlar(17). Ozellikle
cocukluk cag1 ve adolesan doneminde goriiliirler.
Olgularin %85'i cinsiyet baskinlig1 olmaksizin 15
yasindan 6nce ortaya ¢tkar(1). Norofibromatozis tip
1(von Recklinghausen) hastalarinin %15 inde optik
yol gliomlar1 goriliir. Optik gliom terimi ile
anatomik olarak birbirinden oldukga farkli bolgelere
(optik sinir, kiazma, hipotalamus, optik traktus)
yerlesmis gliomlar ifade edilir (16,18). Bu timdrlerin
klinik bulgulari ve tedavi segenekleri yerlesim
yerlerine ve biiytikliiklerine gore 6nemli farkliliklar
gosterir (2,9,16,18).

Bu yazida sol optik sinirden hipotalamusa
uzanan ve total olarak cikartilan optik gliomlu bir
olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

18 yasinda erkek hasta bas agrist ve sol gézde
gormeme sikayeti ile poliklinigimize basvurdu.
Yaklasik 3 aydan bu yana gittikce siddetlenen bas
agris1 ve sol goz ile az gorme sikayeti olan hasta, goz
hekimlerinin verdigi tedaviden fayda goérmemis.
Poliklinigimizde tetkik edilen hastanin yapilan
muayenesinde bilinci agik, koopere, oryante idi.
Pupiller izokorik, solda zayif olmakla birlikte direkt
ve indirekt 1sik reaksiyonlar: iki yanh pozitifti. Sol
goz ile ancak yarim metreden parmak sayabiliyordu.
Fundoskopik incelemede papilla smirlar1 bilateral
siliklik  ve sol optik diskte solukluk saptandi.
Kranial sinir ve motor muayenede patolojik bulgu
yoktu. Bilgisayarli tomografi(BT) de; suprasellar
bolgeden 3. ventrikiile uzanim gosteren ve her iki
lateral ventrikiilde hidrosefalik dilatasyona neden
olan 4,5x3 cm boyutlarinda kitlesel
(Kraniyofaringioma?, Makroadenom?) saptandi
(Sekil 1). Magnetik rezonans goriintiileme (MRG)
de; Selladan, hipotalamusa uzamm gosteren ve 3.
ventrikiil basistyla hidrosefalik dilatasyona neden

lezyon

olan solid kitle lezyonu (Kraniyofaringioma?)
saptandi. Ayrica koronal MRG de kitlenin sol optik
sinir ve kiazma ile iligkili oldugu ve siiperior
ekstansiyon gosterdigi gortiliiyordu (Sekil 2 A,B,C).
Hormon profili tetkiklerinde sadece kan kortizol
diizeyinde diistikliik saptandi.

Sekil 1. Suprasellar bolgeden 3. ventrikiile uzanim gosteren ve
her iki lateral ventrikiilde hidrosefalik dilatasyona neden olan
4,5x3 cm boyutlarinda kitlesel lezyon goriiliiyor.

Hasta kraniofarenjioma 6n tanisiyla operasyona
alindi. Sag fronto-temporal kraniotomi yapildi.
Sylvian sistern tamamen agild1 ve iyi sinirli, pembe
renkli,yumusak kivamdaki kitle bosaltild1. Tiimdoriin
sol optik sinir prekiazmatik-retroorbital par¢asindan
ciktigt ve sol optik sinir biitiinligiinde ve
devamliliginda bozulmaya neden oldugu goriildii.
Once intrakapsiiler olarak bosaltilan tiimér daha
sonra optik sinir de kesilerek total olarak ¢ikartildi.
Histopatolojik incelemede; 10 cc hacimdeki pembe
beyaz renkte jole kivamindaki tiimdral kitlenin seri
kesitlerinde gevsek psodokistik zeminde minimal
pleomorfizm gosteren glial hiicreler ve bunlara eslik
eden zarif, basit vaskiiler yapilar izlendi. Olguya S-
100, GFAP, EMA ve Pan-CK immunohistokimyasal
isaretcileri uygulandi. Glial fibriler asidik protein
(GFAP) ve S-100 immunohistokimyasal isaretleyici-
leri ile (+) boyanma saptanirken EMA ve Pan-CK ile
(-) boyanma gostermekteydi. Olgu morfolojik ve
immunohistokimyasal bulgularla birlikte degerlen-
dirilerek astrositom, G-I olarak yorumland: (Sekil 3
AB,Q).

Ameliyat sonrasi sol gozde total gérme kaybi
goriildii. Postop 3. giinde gelisen DI tablosu, postop
6.glinde ortadan kalkti. Genel durumu iyi olan ve
hormon tetkikleri olagan simirlarda olan hasta
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Sekil 2. Kranial MRG de A) sagittal planda ve B) aksiyel planda T1 agirlikli post-kontrast goriintiide:selladan, hipotalamusa uzanim
gosteren ve 3. ventrikiil basistyla hidrosefalik dilatasyona neden olan solid kitle goriiliiyor. C) Koronal planda kitlenin sol optik sinir
ve kiazma ile iligkili oldugu ve siiperior ekstansiyon gosterdigi izleniyor.

postop 12. giinde taburcu edildi. Ameliyat sonrasi 5.
ayda yapilan muayenesinde sol gézde gorme kayb1
disinda yakinmast yoktu. Yine ayni zamanda gekilen
Kranial MRG de postoperatif degisiklikler disinda
patoloji saptanmadi (Sekil 4 A,B,C).

TARTISMA

Optik gliomlar optik sinir ve kiazmanin fusiform
genislemesi seklinde gortilebilecegi gibi dev
intrakranyal kitleler seklinde de prezente olabilirler.
Bu lezyonlar yaklasik %15 oranda norofibramatozis
ile birlikte bulunur. Ancak bizim olgumuzda
norofibromatozis hastaligina ait klinik ve radyolojik
bir bulguya rastlanmamistir. Biiyiik oranda
cocukluk ¢aginda goriilen bu lezyonlarin yaklasik
%30 kadar1 prekiazmatik,%70 kadar1 da kiazmatik
veya postkiazmatik (optik traktus, hipotalamus,
tictincii ventrikiil) yerlesimlidir(2,6,14).

Optik gliomlarin simiflandirilmasinda bir ¢ok
sema kullanilmigtir(5,12,16,18). Mc Coullough ve
Epstein (12) timoriin posterior uzanimin esas alan
("T"stage) bir siiflandirma yapmuislardir. Buna gore;
T1: unilateral optik sinir tutulumu; T2: bilateral optik
sinir tutulumu; T3: kiazma tutulumu; T4:
hipotalamus-talamus tutulumunu ifade eder. Bu
siniflandirmada bizim olgumuz "T4" olarak kabul
edilir. Wishoff smiflandirmasinda MRG bulgular
esas alinmis olup optik gliomlar; prekiazmatik optik
sinir gliomlari, difftiz kiazmatik gliomlar ve egzofitik
kiazmatik-hipotalamik gliomlar olarak simiflandiri-
lirlar (16).Yasargil, optik gliomlar;; Tip 1-A:
retrobulber (intraorbital); Tip 1-B: retrobulber
(intraforaminal); Tip 2: optik traktus tutulumu; Tip 3-
A: kiazmal ve unilateral yayilim; Tip 3-B: kiazmal ve

bilateral yayilim olarak smiflandirmigtir.Tip 3(A ve

A

Sekil 3. A) Gevsek zeminde glial hiicreler ve eslik eden vaskiiler yapilar. H&E X 40. B) Psodokistik zeminde minimal pleomorfik glial
hiicreler. H&E X 40. C) Basit vaskiiler yapilar arasinda, gevsek stromada stoplazmalar: ve stoplazmik uzantilar: (+) glial hiicreler.

GFAP x 40
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Sekil 4. Ameliyat sonras 5. ayda ¢ekilen kranial MRG de A) Aksiyel planda B) Sagittal planda C) Koronal planda niiks ya da rezidii

kitle saptanmayip hidrosefalinin olmadigr goriiliiyor.

B) yerlesimlilerin hipotalamik uzanmim gosterebil-
digini belirtmistir(13). Burada sunulan olguda
timor bu siniflandirmaya gore Tip 1-B grubuna
sokulabilir.

Optik gliomlarda klinik belirti ve bulgular
timoriin yerlesim yeri ve biiyiikligiine gore
degiskenlik gosterir (9,12,16,18). Prekiazmatik-
intraorbital gliomlarda agrisiz proptozis, egzoftalmi,
gorme giicli azalmasi, gérme alani defekti; diffiiz
kiazmatik gliomlarda iki yanli gérme gticti azalmast,
gorme alani defekti, endokrin bozukluklar,
hidrosefali,epilepsi; hipotalamik-kiazmatik gliom-
larda yine gorme giicii azalmasi, endokrin
bozukluklar,biiytime geriligi,hidrosefali, yiiksek
intrakranial basing bulgular1 gibi belirti ve bulgular
gortlir. Olgumuzda hasta gérme alani defekti ve
hidrosefali bulgulariyla miiracaat etti. Bu olgularda
genellikle cerrahi sirasinda optik sinirin fusiform bir
dilatasyon gozlenir. Ve ayni zamanda fonksiyonel
bozukluk da gosteren sinirde tiimoriin distal ve
proksimalinden rezeksiyon uygulanir. Bizim
olgumuzda operasyon sirasinda optik sinirin
biitiinltiglinde deformasyon gozlendigi icin optik
sinir rezeksiyonu ile birlikte tiimor total olarak
¢ikarildi. Operasyon sonrasinda hidrosefalinin
geriledigi ve kalic1 endokrinopatolojik bulgunun
olmadig1 goriildii.

Optik gliomlar bizim olgumuzda oldugu gibi
hemen daima diisiik evreli astrositomalardir. Malign
biyolojik davramis nadiren bildirilmigstir (6,16,18).
Ancak diigtik evreli astrositomalar olmalaria karsin
yalnizca periodik kontrollerle izlenen olgularda

timor biytime hizlarmin farklilik gosterebilecegi
bildirilmistir(2).

Optik siniri tutan lezyonlarda; hemanjioma,
rabdomyosarkoma, metastaz,
menengioma, kiazmatik tutulum olanlarda;
sarkoidoz, germinoma, kiazmadan hipotalamik
uzanumi olan olgularda ise; hipofiz adenomu,
kraniofarengioma, yiiksek grade astrositoma,
dermoid-epidermoid tiimérler ayirica  tanida
oncelikle akilda tutulmasi gereken lezyonlardir.
Bizim olgumuzda 6ncelikle radyolojik olarak
kraniofarengioma diistiniilmiis ancak operasyon
sirasinda optik gliom oldugu anlasiimist1.

lenfoma,

Asemptomatik optik gliomlu olgularda klinik ve
radyolojik izlem 6nerilir (2,9,12,14,18). Semptomatik
optik gliomlarda ise tiim lokalizasyonlarda primer
tedavi segenegi cerrahi yolla timoriin ¢ikartilmasidir
(2,16,18). Prekiazmatik optik sinir gliomlarinda
timor buytkligi dikkate alinmaksizin bizim
oldugu gibi total rezeksiyonu
mimkiindtr (18). Gérme keskinligi azalan veya
norofibromatozisli pediatrik vakalarda 6 aylik
aralarla izlem yapilabilir. Radyoterapi, progresyon
ortaya konuldugunda verilmelidir(3). Sadece optik
sinire sinurli gliomlarda total eksizyonun, kiazmal
tutulumun mevcut oldugu durumlarda ise biyopsi +
radyoterapi

olgumuzda

uygulamasinin en uygun tedavi
segenegi oldugu bildirilmistir(15). Bizim olgumuzda
hidrosefaliye neden olan ve ilk planda
kraniofarengioma olarak diisiiniilen kitle total
olarak rezeke edilmis ve ameliyat sonrasi
hidrosefalinin geriledigi goriilmiistiir.
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