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Kraniofarenjiomalar kranio-farenjial kanal boyunca gelisen epitelyal tlimoérlerdir ve c¢ocuklarda intrakranial timérlerin %5,6 — 13’Uni
olustururlar. ilk olarak 1857 yilinda Alman patolog Friedrich Albert von Zenker tarafindan tanimlanmistir. Bu lezyonlar yerlesim yerine bagh
ve hipotalamus, hipofiz bezi, optik yollar ve Willis poligonu gibi ¢evre néral ve vaskdler yapilara invazyon derecelerinden dolayl tamamiyla
total ¢cikarimlarinin gli¢ olmasi, ayrica yiiksek tekrarlama oranlari ile pediatrik beyin cerrahlarinin en zorlandigi konulardan biridir. Total ¢ikarim
sonrasi bile bu lezyonlar tekrarlama egilimine sahiptir, ancak subtotal ¢ikarimda bu egilim belirgin yiikselir. Secilmis hastalarda total ¢ikarim
baslica sagaltim yontemi olmakla birlikte, glinimizde gittikce artan literatlr bilgisi yardima fraksiyone ya da hedeflenmis radyoterapi ile
izlenen konservatif cerrahi girisimlerle gorsel, nérolojik ve endokrin komplikasyonlar en aza inerken benzer tlimér kontrol seviyelerine
ulasilabildigini gostermektedir.
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ABSTRACT

Craniopharyngiomas are epithelial tumors that arise along the craniopharyngeal duct, and account for 5,6 to 13 % of intracranial tumors
in children. The first reported description of a craniopharyngioma was by the German pathologist, Friedrich Albert von Zenker in 1857.
These lesions remain among the most challenging pathologies for pediatric neurosurgeons because their location and degree of invasion
into surrounding neural and vascular structures, namely the hypothalamus, pituitary gland, optic apparatus and circle of Willus, make gross
total resection difficult, leading to a high rate of recurrence. Even after complete resection, these lesions have a propensity to recur, but the
rate of recurrence increases dramatically when resection is subtotal. Although gross total resection remains the therapeutic mainstay for
selected patients, a growing body of literature suggests that conservative surgical strategies, followed by adjuvant fractionated or targeted

radiotherapy, may achieve similar levels of tumor control while minimizing visual, neurologic and endocrine complications.
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GiRiS

Kraniofarenjioma (KFO), cocukluk ¢aginin en sik karsilasilan
glial kaynakli olmayan beyin timaorudir (% 0,5 - 2 / 100000/
yil) (3, 11, 48). Kranio-farenjial kanalin skuamoz epitelinin
embriyolojik artiklarindan kaynaklandigi diistindlen iyi huylu,
epitelyal neoplazmalardir. Bu tiimérler Diinya Saglk Orgiitii
tarafindan Grade - | olarak siniflandirilmalarina karsin, optik
sinirler ve kiazma, karotis ve orta serebral arter, hipotalamus
ve hipofiz bezi gibi cevre yapilara infiltrasyonlari cerrahi
olarak total ¢cikarimlarini glclestirir. Ayrica benign histolojiye
dayanarak total cikarim ile tam sadaltim saglanabilecegdi
diusunilse de, hipotalamo-hipofizer sisteme verilen hasara
bagl morbidite ciddi boyutlarda olabilmektedir (1, 2, 6, 14, 16,
19, 29, 33, 38, 40). Tedavi yonetimlerinin gelismesi ile birlikte
maksimal tumor kontroli ve minimal peri- ve postoperatif
morbidite icin cerrahi yaklasimlarda da paralel degisimler
gelismistir.

PATOLOJI

Sellar yerlesimlerine ragmen KFO’lar glial ya da noronal
lezyon olmayip, epitelyal neoplazmalardir. KFO'larin Rathke
kesesi artiklari ile iliskili odontojenik kalintilardan (adaman-
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tindmatoz KFO) ya da bukkal mukoza kalintilarindan (papil-
ler KFO) gelistigi ileri sirilmektedir. Hemen daima sellar /
suprasellar bolgede gelisirler. Nazofarenks, serebellopontin
kose ya da paranazal sinis ici gibi istisnai yerlerde de gelistigi
bildirilmistir. KFO’larin solid bir komponenti olmakla birlikte
c¢ogunluguna degisebilir boyutta kistik komponent eslik eder.
Genel bir kural olarak daha sik olarak karsilasilan pediyatrik
adamantindmat6z KFO’lar hem solid, hem de kistik lezyonlar
icerirken, daha az karsilasilan eriskin papiller KFO'lar solid tu-
morlerdir. Adamantinématoz KFO’lar makroskobik olarak ge-
nellikle kistik araliklar iceren, lobile yumusak bir kitle olarak
gorulur. Kist araliklari koyu kahverengi - yesil géziiken, bazen
motor yagina benzetilen bir sivi icerir. Sivi iceriginde lipit ve
polarize kolesterol kristalleri vardir. Istk mikroskobisinde be-
lirgin dizilmis periferal kolumnar epitelyal hiicreler ve cevrede
daha gevsek yapida epitelyal hiicre kitleleri gibi farkl epitelyal
hiicre lobdilleri bulunur. Keratinizasyon ve kalsifikasyon saha-
lar siktir. Papiller KFO ise solid bir timor olup, skuamoéz hiicre
tabakalarindan olusur. KFO'larin kendine 6zgli goriinimle-
rinin bir sonucu olarak immuno-histo-kimyasal calismalarin
kullaniminin bir 8nemi yoktur (11, 16, 39, 48).
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GENETIK

KFO'nin genetik temelleri iyi ¢alisilmis degildir. Agresif dav-
ranis gosteren lezyonlarda ozellikli biyolojik belirteclerin
saptanmasi hastalari siniflandirma, risk uyarimli yénetimlerin
ve yeni tedavilerin gelistirilmesinde yol gosterici olmasina
yardimci olabilir. ilk calismalarda adamantinématéz KFO'da
b-catenin’in nikleer birikimi ile anormal b-catenin ekspres-
yon Orneklerinin saptanabildigi gosterilmistir (5, 37, 39).
Bunun oOtesinde, b-catenin mutasyonlari adamantindmat6z
tip KFO'larin alt grubunda saptanirken, diger tip hipofiz ti-
morlerinde bulunmamistir. Bu bulgular pediyatrik KFO'larin
patogenezinin Wnt sinyal anormallikleri ile iliskili olabilece-
gini distindldrmekle birlikte KFO progresyonunu énceden
tahmin edebilmekte yetersizdir. ilging olarak, eriskin ve
pediyatrik KFO’lardan olusmus karisik bir seride retinoik asit
reseptor b (RARb), galektin-3 ve makrofaj migrasyonunu 6n-
leyici faktoriin (MIF) disiik seviyeler ve retinoik asit reseptor
g (RARg) yiiksek seviyelerde bulunmasinin yiiksek niks riski
ile iliskili olabilecegi gosterilmistir (31). KFO patogenezisinde
bu proteinlerin rolii halen acik degildir. Ostrojen ve progeste-
ron reseptorleri icin pozitif immin boyanmanin niks riski ile
ters iliskili oldugunu goésteren bir diger karisik olgu grubu da
tanimlanmistir (23). Diger 6nci arastirmalar DNA diziliminde
kazang ya da kayip delilini ortaya ¢ikarmakta (karsilastirmal
genetik hibridizasyon ve sitogenetik analiz yoluyla) yetersiz
kalmistir.

AMELIYAT ONCESI KLiNiK DEGERLENDIRME
Tiimor Siniflamasi

Bu timorleri siniflandirmak ve cerrahi planlamaya yardimci
olmasi icin bircok sistem gelistirilmistir. Hoffman ve ark. (18)
sella tursika, optik kiazma ve lll. ventrikil tavani ile iliskisine
gore tumorleri prekiazmatik, retrokiazmatik, subkiazmatik
ve intraventrikiler KFO olarak siniflandirmistir. Diger yonden
Samii ve ark. (42) KFO’lan vertikal projeksiyonda derecelen-
dirmistir. Grade I: intrasellar ya da infradiafragmatik, Grade Il
intrasellar parcasi var / yok, ancak sisterni doldurmus, Grade
Il 1. ventrikiilin alt yarisini, Grade IV: lll. ventrikilin Ust
yarisini doldurmus, Grade V:Septum pellusidum ya da lateral
ventrikillere ulasmis timor.

Radyolojik Gériintiileme

KFO'da tiimorin yerlesim ve yayilliminin degerlendirmesinde
Manyetik Rezonans Gorlintiileme (MRG), Bilgisayarli Tomogra-
fiye (BT) gore Ustlindir (20). BT goriintiileme kalsifikasyonun
yayginhgi ve kafa kaidesinde kemik yapiya ait degisiklikler ile
timordn iliskisini gostermede gerekli olmakla birlikte, MRG
timorin cevre noro-vaskdler yapilarla iliskisi, sella, ventrikdl-
ler ve posterior fossa tutulumu, timor-optik kiazma iliskisi,
kistik komponent varligi ve hidrosefaliyi saptamada ayrintil
bilgi verir (Sekil 1A-C). MR anjiografi timoriin ¢cevre damarla
iliskisini gostermede ve cerrahi planlamada yardimci olabilir
(20).

Endokrinolojik Degerlendirme

Endokrin disfonksiyon siktir ve timér tarafindan hipotalamik-
hipofizeal aksin basisi sonucu ortaya ¢ikar. Cocuklarda siklikla
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Sekil 1: Bes yasinda, kiz olgu. On, orta ve arka fossay tutmus
kistik kraniofarenjioma. Olgunun aksiyel beyin BT (A) ve T1A
aksiyel (B) ve sagital (C) planda kranial MR gériintileri (Akdeniz
Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosiriirji Anabilim Dali olgusu).
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gelisim geriligi ya da diabet insipit vardir ve hipotalamik
semptomlar ortaya c¢ikabilir. Kortizol ve tiroid hormon
eksiklikleri cerrahi sonrasi seyirde derin bir etkiye sahip
olabilen ve ameliyat 6ncesi mutlaka degerlendirilmesi, uygun
kan dizeylerinin saglanmasi gereken hormonlardir. Bununla
birlikte bliyime hormonu, insiilin benzeri blytume faktora-1,
serum prolaktin, follikiil stimiile edici hormon, luteinizan
hormon, erkek ve kiz hastalarda testosteron ve &stradiol
ameliyat 6ncesi esik degerleri elde etmek icin 6l¢tlmelidir.
Tim hastalarda hipokortizolemi riskine baglh yiikleme
dozu ekzojen glukokortikoid verilmelidir. Otiroidi durumu
saglamak icin oral tiroid hormon replasmanina ideal olarak
cerrahiden bir hafta énce baglanilmalidir. intravenéz hormon
replasmani acil olgulara saklanmahdir (8, 9, 10, 16, 18, 32, 38).

Oftalmolojik Degerlendirme

Viziiel defistler de siktir ve optik yollarin direkt basisi ya
da yuksek intrakranial basin¢ sonucudur. Hastalar viziel
keskinlikte azalma, ¢ift gérme, bulanik gérme, bitemporal
hemianopsi, santral skotomlar, nistagmus ve kérliikle gelebilir.
GOrme keskinligi ve gorme alani testleri elde edilmeli ve papil
o6demi ya da optik atrofiyi saptamak icin mutlaka g6z dibi
degerlendirmesi yapiimalidir (9, 13, 14, 16).

Cerrahi Yaklagim

KFO'nin ilk basarili cerrahi ¢cikarimi 1909 yilinda A. E. Halstead
tarafindan intranazal yol kullanilarak yapilmis, 1910 yilinda
Dean Lewis kistik, suprasellar timorler icin transkranial
(TK) yaklagimi bildirmistir. Harvey Cushing bu lezyonlar igin
baslangicta transsfenoidal (TS) girisim yolunu kullanmis,
ancak sahanin net goriintiilenememesi, reoperasyonlarda
glclik ve TK sonuglar ile daha iyi sonuclar alinmasi lizerine
bu yaklasimdan uzaklasmistir (2). Glinlimiizde BT ve MR gibi
radyolojik tetkiklerle ameliyat Oncesi cerrahi anatominin
daha iyi ortaya konmasi, mikrocerrahi tekniklerin gelisimi
ve endoskopik yontemlerin de gelistirilmesi ile TK ya da TS
yaklasimlar glivenle gerceklestirilebilmektedir.

Prekiazmatik / subkiazmatik / retrokiazmatik KFO'lar icin ideal
calisma acisi kaudo-kranial ve orta hat yaklasimlarinin bir
kombinasyonu ile elde edilmelidir. Kranio-kaudal yaklasim-
larda infrakiazmatik ylizeyin goriintiilenmesi zayiftir ve lateral
yaklasimlar ilgili sahanin etrafinda normal néro-vaskiiler
yapilarin manipule edilmesini gerektirir. TS mikroskobik ya da
endoskobik veya her ikisinin kombine edildigi yaklagimlarin
tlimore girisim icin optiko-karotid ya da ambient sistern mani-
pulasyonuna gereksinim duyulmaksizin uygun infrakiazmatik
alanin iyi goriintilenmesine izin vermesi ile kauda-kranial ve
orta hat yaklasimlarini kombine edildigi yegane cerrahi yakla-
sim giris yolu oldugu belirtilmektedir. TK ya da TS girisimlerde
timor diseksiyonu ve ¢ikariminin prensipleri aslinda aynidir:
No6rovaskiler korunma icin araknoid diseksiyon, progresif
timor cikarnimi, titiz mikrocerrahi ekstrakapsiler diseksiyon
ve norovaskiler yapilarin korunmasi (Tablo I) (8, 9, 13, 15, 28,
40, 41, 44, 45).

KFO'lart hem TS, hem de TK yolla ¢ikaran yilksek hasta
yogunluklu merkezlerin kendi deneyimlerinde yansittiklari
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gibi TS yaklasimla tedavi edilen hastalarda daha yiiksek
oranda total ¢ikarim orani ve total ¢ikarim sonrasinda daha az
oranda niiks bildirilmistir. Total ¢cikarim oranindaki bu farklilik
anatomik 6zellikler de g6z 6niline alinarak, TS cerrahi yaklagim
icin olgu seciminin dnemli oldugunu goésterir. Fahlbusch ve
ark. (15) cocuk ve eriskin 168 olguluk serilerinde, hastalarinin
%29'a TS cerrahi yaklasim uygulamislardir. TK cerrahi yaklasim
ile karsilastirdiklarinda TS cerrahi yaklasim sonucunda daha
yuksek total ¢ikarim orani (%86 ~ %46), daha fazla oranda
vizliel dizelme (%73 ~ %67), daha az morbidite (%8 ~ %13)
ve daha yiksek bir fonksiyonel bagimsizlik orani (%91 ~
%78) bildirmislerdir. Bununla birlikte, TS yolla tedavi edilen
timorlerin en az % 60'nin boyutunun 2 santimetreden daha
kiicik oldugu ve genelde de TK yolla tedavi edilenlere gore
belirgin olarak daha kiiciik oldugu ifade edilmistir. Ayrica TS
yolla tedavi edilen olgularin % 90'dan fazlasinda timorin
intrasellar orjinini distndirecek sekilde sella tursikanin
genisledigini belirtmislerdir. Chakrabarti ve ark. (9) KFO'l
86 olguda TS ve TK yaklasim cerrahi deneyimlerini analiz
etmislerdir. Olgularinin % 79'a TS cerrahi yaklagim uygulanmis,
bu yaklasimla daha yiiksek bir total ¢ikarim orani (% 90 ~ %
61), daha fazla oranda viziel diizelme (% 87 ~ % 61), daha az
komplikasyon ve daha kisa hastanede kalma siiresi (4.2 ~ 7.8
giin) bildirmislerdir. Serilerinde TS yaklasim yapilan olgularin
sadece % 16t tamamen suprasellar yerlesimli ve % 88'i kistik
icerie sahipti. Buna karsilik TK yaklasim yapilan olgularin
tamami suprasellar yerlesimli ve % 440 kistik iceriklere sahipti.
Belirgin solid, suprasellar ya da orta hatta lateral timorler icin
TK yaklasimi tercih etmislerdir.

Son calismalar TS yaklagimla hastada daha iyi prognoz sag-
landigini gosterse de, TK ve TS yaklasim yapilan cerrahi seri-
leri karsilastirmak giictar. TK yaklasim yapilan cerrahi serilerin
daha ¢ok hasta sayisi ve daha uzun izlem sireleri vardir, bu
nedenle ¢ok degerli ve ‘altin standart’ olarak disinulebilir.
Diger yonden, TS yaklasim iceren seriler daha az hasta sayisi,
daha kisa streli izleme ve TK yaklagim ile karsilastirmada daha
sinirh veri icermektedir. Tumor karakteristiklerinin homojeni-
tesi (boyut, yerlesim, nérovaskiler adezyon), cerrahi deneyim,
ve cerrahi ¢ikarimda agresif davraniimasi bu karsilastirimin
sinirlamalaridir (8, 9, 13, 28, 40, 41, 44).

Ameliyat sonrasi gérme bozuklugunda artis TS yaklasim ya-
pilan ¢alismalarda %0 — 7 arasinda bildrilirken, TK yaklasimda
%6 — 15 arasinda, gérme bozuklugunda diizelme ise TS yakla-
simda % 68 — 93, TK yaklasimda % 25 — 75 arasinda bildirilmis-
tir. Bu farkliliklar TS yaklasimla infrakiazmatik bolgenin daha
iyi goruintllenerek optik yapilarin belirlenmesi ve bu yapilara
giden perforatorlerin daha iyi korunmasinin saglandigini gos-
termektedir. Endokrinopati yoniinden ise TK yaklasimlarda
yeni endokrinopati oranlari %24 - 66 arasinda panhipopitu-
itarizm ve %43 — 79 arasinda diabet insipit, TS yaklagimlarda
%18 - 67 arasinda panhipopituirazm ve %8 - 48 arasinda
kalici diabet insipit gelistigi bildirilmistir. infundibulum, stalk
ve superior hipofizeal arterin daha iyi goriintiilenmesi bu
farkliliklar agiklayabilir (8, 9, 13, 28, 40, 41, 44).

Gelisen teknoloji ve benign histolojiye dayanarak pek ¢ok
pediatrik norosirlrji merkezinde KFO'nin tamamen total
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ctkarimin ‘tedavi’ saglayacagr dislincesi hakim olmustur.
Ancak o6zellikle hipotalamus, hipofiz ve optik yollara yakin
iliskisinden dolayi bu yapilar hasar gérdiigiinde ortaya ¢ikan
ciddi morbidite nedeniyle total ¢ikarim basarilamadiginda
alternatif olarak subtotal ya da parsiyel ¢ikarim ile ilave
radyoterapi verilmesini savunmustur. Total ¢ikarimin niksi
Oonlemediginin gosterilmesi yani sira, bazi calismalar parsiyel
¢ikarim ve postoperatif radyoterapi ile ciddi morbidite
olmaksizin total ¢ikarim kadar benzer hastalik kontrol
oranlar bildirmistir. Choux ve ark. (10) total ¢ikarim sonrasi

% 19, subtotal c¢ikarima ilave radyoterapi uygulamasi
sonucu yaklasik % 30 oraninda tumoriin tekrar gelistigini
bildirmislerdir. ilk cerrahi yaklasimin total cikarim ve cerrahi
hastalik kontrol oraninda en iyi sans oldugu gorilmekle
birlikte, total c¢ikarim uygulanan olgularda TK yaklasim
sonrasi % 17.6, TS yaklasim sonrasi ise % 8 oraninda timoriin
tekrar gelistigi gosterilmistir. KFO tekrarlama riski uzun sdreli
izlemlerde artar, bu nedenle TS grupta daha kisa sureli izlem
olmasitekrarlamadakifarkliliklar degerlendirilirken g6z 6niine
alinmalidir. Bununla birlikte, cogu tliimor tekrari tedaviden

Tablo I: Kraniofarenjioma Olgularinda Farkli Cerrahi Yaklasim Sekillerinin Avantaj, Dezavantaj ve Endikasyonlari

L lAvanaj | Dezavantaj | Endikasyon

Anterior orta hat

Transsfenoidal Viziiel yaralanma riski diistik
Direk frontal dogrultu;

Subfrontal lamina terminalis yoluyla 3.
ventrikule girilebilir

Anterolateral

. Prefiks kiazma da olsa

Pterional . L
suprasellar sisterne girilebilir
Posterior klinoid, baziler tepe

Orbitozigomatik ve sup@sellar bolge.ye dah:?
rahat giris ve cerrahi aletlerin
daha rahat kullanimi

intraventrikiiler

Foramen Monroe’nun

Transkallosal-transventrikiiler | . .
dilatasyonuna bagh

Transkallosal yaklasima gore

Transkortikal-transventriktiler | ekartasyon yaralanmasi riski

daha dustik
Trans-lamina-terminalis
Diger yaklasimlar

Retrokiazmatik tlimorlerin ve
Transpetrozal . . y

genis ekspojurunu saglar.
Kombine yaklasimlar

Subtemporal-transpetrozal

Pterional-transkallosal

Ozellikle Sylvian fissiir icine
uzanmigs, lateral timaorlerin
vizualizasyonu

Subfrontal-pterional
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Non-pnémotize sinisli
cocuklarda gtig; BOS sizinti
riski ylksek

Grade | ve Il timorler

Frontal sinis aciimasi; prefiks
kiazma durumunda giig
olabilir

Grade lll ve IV timorler

Karsi optiko-karotid tGicgen
ve karsl retrokarotid araligin
sinirli gorilmesi; 1. ventrikdil
arkasi o taraf hipotalamus
nedeniyle goriilmez

intrasellar, suprasellar,
prekiazmatik ve
retrokiazmatik timorlerde
kullanilabilir

Pterional gibidir, 6zellikle
belirgin suprasellar uzanimi
olan timorlerde yararli

Pterional gibidir

Ekartasyon yaralanmasi intraventrikiler tiimérler
Korteks yaralanmasi ve
postoperatif nobet riskinin
artmasi

Dorsal beyin ylizeyine dogru
uzayan, genis ventrikallu
timorler

Anterior perforatorler igin
subfrontal yaklasima gore
daha distik risk

Blyuk, retrokiazmatik
timorler

Klivus boyunca posterior
fossaya uzanan,
retrokiazmatik, unilateral
timorler

Buylk kraniofarenjioma
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sonra 3 - 4 yil icinde ortaya ¢iktigindan TS serilerde ortalama
izlem siiresi 5.5 yil olarak belirtildiginden, TS yaklasimin timor
kontrolunu saglamada daha efektif oldugu soylenebilir. TK
yaklasimda Ust ya da yandan yaklasildiginda (subfrontal ya
da pterional yaklagim) kor noktalar olabilirken, TS cerrahi ile
lll. ventriklle uzanim ya da sella ici gibi tim alan asagidan
goruntulenebilmektedir. Chakrabati ve ark. (9) TS yaklasimla
disik tekrarlama oraninin timérlerin cogunun daha kugiik
boyut ve ekstrapial yerlesimli olmasiyla iliskili olabilecegini
ileri sirmisglerdir.

RADYOTERAPI

Sadece total ¢ikarim uygulanmis olgularla, parsiyel cerrahi
¢ikarim ve radyoterapi (RT) kombinasyonu ile mikemmel
lokal kontroliin saglandiginin gosterildigi konservatif cerrahi
karsilastinldiginda radikal cerrahi girisimi izleyen dénemde
ortaya ¢ikan ciddi morbidite ve mortalitenin ortaya konmasi
radyoterapinin gerekgesi olmustur (1). Ayrica, KFO’'nin parsiyel
¢ikarimini izleyen donemde RT'nin kullanimi ile ek morbidite
ve mortaliteye yol acabilecek tekrarlayan cerrahilerden
kacinilmis olacagi bildirilmektedir (1, 2). Aggarwal ve ark. nin
(1) yaptiklan literatlir arastirmasinda retrospektif, tek kollu
calismalarda 10 yilhik timor kontrol oraninin sadece tam
¢tkarim yapilmayan olgularla karsilastirimasinda belirgin
Ustlnliglin gosterilmesi (%75 - 90 ~ %30 - 50), RT'nin rezidi
ya da tekrarlayan KFO olgularinda standart tedavi olarak
kabul gormesine yol actigi sonucuna varmislardir.. Verilen
sonuglar daha ¢ok konvansiyonel eksternal RT teknigine

dayanmakla birlikte, bir calismada fraksiyone stereotaksik
konformal RT gibi daha yeni ve yiiksek kesinlikte teknikler ile
5 yillik timor lokal kontrol orani % 90'nin Uzerinde ve 10 yillik
lokal kontrol % 100 olarak bildirilmistir (12). Tedavi seciminde
daha yiksek diizeyde delil saglamak icin cesitli tedavi
yaklasimlarini karsilastiran prospektif, randomize calisma
yoktur. Gliniimizde konvansiyonel RT' den baska modern
konformal RT teknikleri, fraksiyone strereotaksik RT, tek
fraksiyone radyocerrahi (gamma knife, cyber knife) ve proton
tedavisi gibi teknikler de uygulanabilmektedir (1,4, 11,12, 17,
22, 24, 34). KFO tedavisinde uygulanan farkli RT tekniklerine
iliskin yayinlanmis sonuglar Tablo II' de verilmistir.

iNTRAKISTiK TEDAVi

Kistik KFO' da farkli etkinlik ve yan etkilere sahip intrakistik
beta-isini yayan kaynaklarla RT (IBT) icin P32, Y*°, Au'® ve
Re'® gibi radyoizotoplar ve bleomisin, interferon-a (IFNa)
gibi intrakistik antineoplastik ilaglar kullanilmistir (6, 7,
21, 26, 46). Intrakaviter radyoizotop implantasyonunun
ya da antineoplastik ila¢ verilmesinin amaclar timorin
kist volimiinu azaltmak oldugu gibi kalan solid parcaya
stereotaksik radyocerrahinin uygulanabilmesidir (22, 25, 30,
33).

ideal radyoizotop secimi tartismalidir. P32, Y% ile
karsilastirldiginda yari dmriiniin 6nemli oranda daha uzun
oldugu (143 ~ 2.67 giin), 4.8 kat daha dusik doza sahip
oldugu (9.46 Gy ~ 45.8 Gy) ve daha dusuk enerji ile daha

Tablo II: Kraniofarenjiomada Farkli Isinlama Teknikleri ile Yayinlanmis Sonuclar

Xu ve ark. Endokrin
[v)
43) 2010 S5yilda % 67 %2
Niranjan ve ark. 5yilda Endokrin
(36) 2009 46 GK 62 13 1 % 68 %2
Kobayashi ve 5ve10ylda% 61 | Viziel ve endokrin
ark. (27) 2009 98 GK 65 11.6 3.5 ve 54 %6
Yomoveark | 5509 | 18 GK 24 15 18 % 94 0
(47)
Iwata ve ark. Endokrin %2.5 Kist
- [0)

(22) 2011 40 CK 40 13-25 2 3yilda % 85 biiyimesi % 20
Lee ve ark. (30) | 2008 11 CK 15.4 216 6 % 91 Kist buylimesi % 9
(C';'g)e“’e ak- | 5005 |3 K 18 42 114 % 100 Bildirilmemis

Endokrin % 5
Combsveark. | 507 | 40 | EsAT 22 522 13.3 UORIEE Kist biiytimesi
(12) % 100

% 10
R Endokrin % 42 Viziel
'(\g's';”'t' veark | 5007 | 39 | FSRT 40 50 10.2 50/)’ "9dza %3
0 Kist biiyimesi % 30

GK: gamma knife radyocerrahi, CK: Cyberknife robotik cerrahi, FSRT: Fraksiyone stereotaktik radyoterapi, Ort: Ortalama, tm: Tiimor.
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Sekil 2: Kist icine Ommaya rezervuar yerlestirerek inrakistik
interferon uyguladigimiz kistik kraniofarenjioma olgusunun
preoperatif aksiyel BT (A), kranial MR (B) ve tedavi sonrasi
izlemde aksiyel (C) ve koronal (D) kranial MR goruntlleri
(Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosirtrji Anabilim Dali
olgusu).
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kisa doku penetrasyonu (1.71 MeV ve 0.8 mm ~ 2.27 MeV
ve 1.1 mm) gdstermektedir. Ozet olarak, eger P32 kullanilirsa
cevre kritik yapilarin daha dusuk radyasyon dozuna maruz
kalacag bildirilmektedir. P*2, Y*° ya da Re'® ile IBT uygulanan
bir calismada 3 olguda korliikle sonuclanmak tizere 4 olguda
gormede kotilesme oldugu ve bu olgularda radyoizotop
olarak Y?° kullanildigi bildirilmistir (26). Julow ve ark. (25), Y
ile 95 kisti tedavi etmisler, noro-oftalmolojik komplikasyonlari
%5.1 ve karotis interna yaralanmasi komplikasyonunu
%1.4 olarak bildirirlerken, kist voliminde ortalama %74.7
kiicilme sagladiklarini gdstermislerdir. Kist klgulmesinin
uygulamadan birka¢ ay sonra basladigini ve 6-12 ayda
tamamlandigini belirtmislerdir. Kickingereder ve ark. (26)
ise P32 ile 5 yillik slirecte %86 + 5.3 oraninda kist kontroliinl
sagladiklarini ve %9.8 oraninda tiimor progresyonu ile birlikte
viziiel fonksiyonlarda kotiilesme oldugunu bildirmiglerdir.

IBT’e ek olarak, bleomisin ve IFNa da KFO’nun intrakistik
tedavisinde kullanilmistir (3, 7, 21, 46). Bleomisin'e ilk yanit
oranlari %62'den 100°%e degisir. Ancak, bleomisin'in etkisi
kisa surelidir. Hukin ve ark. (21) ortalama progresyonsuz
streyi sadece 1.8 yil olarak bildirmislerdir. Bunun &tesinde
bleomisin yuksek oranda noérotoksiktir. Hastalarin yaklasik
%3’ de isitme kaybi, gérme kaybi ve yaygin beyin 6demi
gibi ciddi komplikasyonlar bildirilmistir. Ayrica moya moya
hastaligi, serebral iskemi ve hipotalamik disfonksiyon da
rapor edilmistir (3, 7, 21, 46). IFNa ile ilgili olarak ise yapilan
calismalar azdir. Cavalheiro ve ark. (7) 60 hastalik cok
merkezli calismayi yayinlamiglardir. Ortalama 44 ayhk bir
izlem siresinde %78 oraninda timor kontrolu saglandigini
bildirmisledir. Yazarlar IFNa verilmesini yan etkileri az (bas
agnsi, 6dem, ates ve halsizlik), uygulanmasi kolay, etkin bir
yontem olarak tanimlamislardir. Ayrica, IFNa’ nin nérotoksik
yan etkileri bildirilmemistir. Bu nedenle kistten sizinti olmasi
durumu bleomisin ya da radyoizotop uygulamasinin tersine
kistik KFO tedavisine kontrendikasyon olusturmaz. Sekil
2A-D'de IFNa uyguladigimiz klinigimize ait bir olgunun izlem
goriuntileme ¢alismalar sunulmustur.

SONUC

KFO'lar dusiik derecede histolojik malignitiye sahip sellar
bolgenin nadir embriyonik malformasyonlaridir. Yiksek
yasam oranlarina ragmen timoriin optik yollar, hipofiz
ve hipotalamusa anatomik yakinhginin neden oldugu
sekellere bagl uzun sireli yasayanlarda yasam Kkalitesi
siklikla bozulmustur. Bu nedenle KFO'nin en uygun tedavisi
tartismalidir. Total ¢ikarim tekrarlama oraninin diisiik olmasi
ve daha uzun yasam siresi ile iliskilidir, ancak bu her zaman
komsu kritik yapilara zarar vermeden basarilamaz ve bu
nedenle ayni zamanda yiiksek morbidite gorilebilir. Total
¢ikarim hastalar icin en iyi sans olmakla birlikte mimkin
degilse tedavi RT ile kombine edilmelidir. Cerrahi yaklasim
yolunun secilmesinde timorin yerlesimi ve karakteristikleri
cerraha yardimcr olmalidir. Ayrica ¢ocukluk ¢agi KFO' nin
tedavisi ve komplikasyonlarinin ydnetiminde pediatrik
norosirlrjinin yani sira endokrinoloji, néro-oftalmoloji ve
cocuk psikiatrisi ile birlikte multidisipliner yaklasim gereklidir.
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