Gelis Tarihi: 15.08.2013 / Kabul Tarihi: 25.08.2013

Pineal Bolge Tumorleri

Pineal Region Tumors

Adnan DAGCINAR

Marmara Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Norosiriirji Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Yazigma Adresi: Adnan DAGGINAR / E-posta: adnandagcinar@yahoo.com

06z
Pineal bolge tlimorleri cocukluk caginda tim intrakranial timorlerin %3-8 ini olusturur. Cok farkli timor tipleri izlenebilir. En buylik grubu

germ hicreli timorler olusturur. Diger lezyonlar pineal bez ve ¢evre dokudan koken alirlar. Timér tipine gore farkli tedavi yontemlerinin
uygulanmasi gerekir. Bu yazida pineal bolge timérlerinin anatomik ,patolojik, radyolojik, klinik 6zellikleri ve tedavi yontemleri tartisiimistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Pineal timér

ABSTRACT

Pineal region tumors constitute 3-8% of childhood intracranial tumors. Many different types of tumors may be observed. Germ cell tumors are
the largest group. The other lesions origin from pineal cells and surrounding tissues. Different treatment modalities according to tumor type
should be performed. In this manuscript, anatomical, pathological, radiological, clinical features and current treatment methods of pineal

region tumors are discussed.
KEYWORDS: Pineal tumor

GIRIiS ve ANATOMI

Pineal bolge tiimorleri ¢ocukluk ¢aginda tim intrakranial
timorlerin %3-8'ini olusturur (1). Cok farkh timor tiplerinin
ortaya cikabildigi bu bolge, anatomik lokalizasyonu nedeniyle
cerrahi agidan zorluklar barindirmaktadir.

Pineal bolge, merkezi pineal bez olan pulvinar talami, korpus
kallozumun spleniumu, vermisin superioru, tektal plate ve
3.ventrikiilin posterioru tarafindan cevrilmis bir lokalizas-
yondur. Superior vermian sistern, kuadrigeminal sistern,
velum interpozitum sisterni, posterior perikallozal sistern
ve bu bosluklarin icinde yer alan damarsal yapilar bolgenin
anatomik olusumunu tamamlamaktadir. Pineal bez, bir sapla
3. ventriklle baglanmis uzanti seklindedir ve superior kolli-
kiillerin Gzerine dogru yaslanmistir. Sapin kranial kisminin 3.
ventrikllle birlestigi bolgede habenular kommisir, kaudal
kisminin 3. ventrikille birlestigi yerde ise posterior kommi-
sur yer alir. Tektal plate ve pineal bezin hemen yaninda iki
tarafli pulvinar talamiler yer alir. inferoposteriorda vermisin
superioru, superiorda splenium korpus kallozum, posteriorda
ise tentoryum, bezin icinde yerlesmis oldugu kuadrigeminal
sisternayi cevreler. Galen veni, internal serebral venler, bazal
venler ve presantral serebellar venler gibi ven6z olusumlarin
drenajini alarak splenium korpus kallozumun altindan gegip
tentoryum acikhdinin posteriorunda inferior sagital sinusle
birlesir ve sinls rektusu olusturarak beynin derin venoz dre-
najini saglar. Bu major vendz olusumlar disindaki damarsal
yapilar posterior serebral arterin distal dallari ve superior
serebellar arter dallandir (3,5,20).
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PATOLOJi

Bolgede ¢ok farkli tiimdral lezyonlar gorilebilir (Tablo 1). En
sik izlenen timorler germ hiicreli timorlerdir (2,3,4,5,6,8,20).
Germinomlar (en sik) ve nongerminom germ hiicreli timérler
(NGGHT) olarak iki grupta incelenebilirler. Germinomlar
tim germ hucreli timorlerin %65-72'sini olusturur. NGGHT
ler, endodermal siniis timord, koryo karsinom, embriyonel
hicreli karsinom ve teratomlardir (matir ve immatir
teratomlar) (2,3,4,5,6,8,20). Matiir teratomlar disinda hepsi
malign lezyonlardir. Germ hiicreli timorler yaklasik %10-20
oraninda miks olabilir (germinom + koryokarsinom; teratom+
endodermal sinlis tiimord vb.) (1,3,5). Suprasellar ve pineal
es zamanh tiimoral olusumu sézkonusu oldugunda, teshis
germinom olarak konulabilir.

ikinci tiiméral grup pineal hiicreli lezyonlar olup pineasitom
(gr1) ve pineablastomlardan (gr3-4) olusur. Pineal hiicreli
lezyonlar bu bdlgedeki tiimoérlerin %20-30 unu olusturur.
Pineasitomlar her ne kadar benign lezyonlar olsa da farkh
diferensiasyonlar sonucu malign karakter gosterebilirler (1,5).

Uclincii grup diger néroepitelyal tiimérlerden olusur ve
oOzellikle astrositik tiimorler izlenir. Bu grupta pineal bdlgenin
papiller timoria adinda oldukga nadir bir lezyon 2003 de
Jouvet tarafindan tarif edilmistir (10). Diinya Saglk Orgiiti
tarafindan Gr. 2-3 olarak kabul edilen bu lezyonun ¢ok az
sayida rapor edilmesine bagh olarak prognozu hakkinda
yeterli bilgi yoktur. Son grup ise bolgedeki farkli anatomik
ve histolojik kékenlerden olusan timorlerdir ki ¢ok cesitlilik
gosterirler (menengiom, metastazlar, hemangioblatomlar,
dermoid, epidermoid vb.) (1,5).
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BELIRTi ve BULGULAR

Belirti ve bulgular timor lokalizasyonu ile yakindan ilgilidir. En
cok yakinma bas agrisi nedeniyledir ve siklikla hidrosefaliye
ikincildir. Lezyonun 3. ventrikil posterioru ve akuadukta yap-
1191 basi obstriktif tipte hidrosefaliye ve kafa ici basinci artig
sendromuna neden olur (1,5,18).

Superior kollikiillere ve posterior kommisire basi ekstraokuler
hareketlerde bozulma, yukari bakis felci, konverjans ve
rotatuar nistagmus ile akomodasyon bozukluguna neden olur
(Parinaud sendromu). Daha ileri derecede beyin sapi basisi,
asagl veya yana bakis paralizisiyle giden Sylvian Akuadukt
Sendromu’na yol acgabilir. G6z kapadinda retraksiyon, ptozis,
4. sinir felci gibi bulgular beyin sapi tutulumunun daha
ileri seviyede oldugunu gosterir. Tumorin lokal yayilimi
ve invazyonu Ozellikle buyik lezyonlarda motor ve viziel
kayiplara yol acabilir (5).

Diabet insipudus veya puberte prekoks seklinde izlenebilen
endokrin disfonksiyon genellikle timoriin 3. ventrikil duva-
rinda 6ne dogru invazyonu veya timor yayilimi sonucu olusa-
bilir. Germinomlarda ikili tutulum (suprasellar, pineal) diabet
insipudusla ilk belirtisini verebilir (8).

TANI

Tiimor Belirtegleri: Ozellikle teratom disi NGGHT’ lerin
belirlenmesinde ve takibinde yardimcidir (Tablo Il). Serum
ve Ozellikle BOS da plazental alkalen fosfataz, a feto protein
(aFP) ve B human koryonik gonadotropin (B HCG) hem
timor tipinin belirlenmesinde, hem tedavi planlanmasinda
hem de nikslerin saptanmasinda 6énemlidir (1,3,5,8,17). Bu
grup timorler sekretuar germ hcreli timorlerdir. BOS veya
serumda aFP nin 25 ng/ml den,  HCG nin 50 IU /I den fazla
olmasi anlamli kabul edilmelidir (12).

Melatonin pineal bezden diurnal varyasyonla salinan bir
hormodur. TUmor belirteci degildir. Lezyon varliginda salinimi
azalir. Pineal kist pineasitom ayriminda (timorlerde salinimi
azalmstir) yararli olabilir (15).

Radyoloji: Pineal bolge lezyonlarinin patognomik 6zellikleri
olmamakla beraber bazi radyolojik bulgulara dayanarak 6n
tani ve prognoz hakkinda tahminler yapilabilir.

Germinomlar BBT'de (bilgisayarli beyin tomografisi) hipodens
lezyonlar olup kuvvetle opaklasirlar. MRG' de (manyetik
rezonans goriintileme) iyisinirh, yuvarlak veyalobule, T1 ve T2
sekanslarda gri cevhere gére hipointens lezyonlardir. iki tarafli
talamik tutulum ve kelebek benzeri gériinim germinomlari
akla getirmelidir (2). Es zamanh suprasellar lezyonlarda ilk
tani germinomlardir (Sekil1A,B). MRG'de de homojen olarak
opaklasan lezyonlardir (2,13).

Teratomlar BBT de kistik ve solid parcalari olan keskin sinirli,
yag ve kalsifikasyoniceren lezyonlar olarak goze carparlar (2,9).
Ayni ozelliklere MRG gorintilerinde de rastlanir. Sinirlarin
daha az belirgin oldugu kalsifikasyon ve yag dokusunun
gorece daha ufak izlendigi, cevresel 6deme yol acan iniltratif

Turk Norosirurji Dergisi 2013, Cilt: 23, Sayr: 2, 112-116

Tablo I: Pineal Tumorlerin Histopatolojik Siniflamasi

1. Germinom

2. Nongerminom Germ Huicreli Timorler
- Endodermal sinis timori

Germ Hiicreli - Koryokarsinoma

- Embriyonel hiicreli karsinom

- Teratom (matlr, immatdir)

3. Miks Germ Huicreli Timorler

. . .| 1.Pineasitom

Pineal Hiicreli .

2. Pineblastom

. Astrositom

. Pineal Bolgenin Papiller Timori
. Diger

Noroepitelyal

wN =

. Metastazlar

. Menengiomlar

. Dermoid, Epidermoid Tiimorler
. Diger

Diger

NWN o

Tablo lI: Pineal Timorlerde Timor Belirtegleri

Germinom ‘ - ‘ -/+ ‘ 4+
Embriyonel hiicreli karsinom ‘ + ‘ + ‘ -
Endodermal sinis timori ‘ +++ ‘ - ‘ R
Koryokarsinom ‘ - ‘ i ‘ i
Teratom ‘ -+ ‘ . ‘ -

aFP: alfa feto protein, BHCG: beta human koryonik gonodotropin;
PLAP: plazental alkalen fosfataz.

karakterli teratoid timorlerde malign komponentlerin oldugu
dusunulmelidir (9).

NGGHT lerden koryokarsinoma siklikla intratiiméral kanama-
larla beraber izlenir (13). Diger NGGHT ler ise invaziv karakter-
li, heterojen opaklasan, cevresel 6deme yol acabilen lezyonlar
olarak gorulurler (2).

Pineal parankimal tiimorlerin gerek benign gerekse malign
tipleri BBT de hiperdenstir. Siklikla kalsifikasyon icerirler. Kuv-
vetle opaklasirlar, pineositomlar daha homojen opaklasirken
pineablastomlar daha invaziv goériniumlidir (23). Diger pine-
al bolge lezyonlar (astrositom, menenjiom, dermid vb.) ise
kendilerine has radyolojik 6zellikleri yansitirlar.

Pineal kistler timoral lezyonlar olmamalarina ragmen
rutin MRG calismalarinda siklikla izlenebildiginden ayirici
tanilarinin bilinmesi gerekir. Otopsilerde yaklasik %40, MRG
calismalarinda ise %1,5-4 oranlarinda izlenebilen bu kistler
¢ogunlukla 1 cm. den ufaktir (14). Hicbir zaman hidrosefaliye
ve beyin sapi basisina yol agmazlar. Kist icerigi BOS ile izointens
olup kontrast sonrasi ince cizgisel cevresel opaklasma tipiktir
(14).
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filmi.

TEDAVI

Tedavide amag, lezyonu ve neden oldugu klinik bulgulan
ortadan kaldirmaktir. Lezyonun histopatolojik tanisi ve
hidrosefalinin varligi tedavi algoritmasini yonlendiren en
onemli unsurlardir (Tablo Ill) (1,2,3,4,5,6,18,20).

Tedavi 6ncesi histolojik tani esastir. Bu amagla endoskopik,
streotaktik yontemler kullanilabilir (24,25). Streotaktik biopsi
yeterli materyal alinamamasi (miks tlimorler gézden kacabilr)
ve lezyonun kanama riski(derin vendz yapilardan veya
timorden) nedeniyle sadece hidrosefalisi olmayan olgularda
tercih edilmelidir. Elektromagnetic-guided n&éroendoskopi
bu olgularda daha giivenli bir secenek olarak kullanilmaya
baslamistir (21).

Pineal timorler siklikla hidrosefaliyle karsimiza ¢iktigi icin
hidrosefalinin tedavisi genellikle ilk adimdir. Hidrosefali
varliginda endoskopik biopsi ve 3. ventrikilostomi hem
histolojik tani hem de hidrosefalinin tedavisi icin ilk secenek
olamalidir. Uclincii ventrikiillostomi sirasinda  kullanilan
delikten daha 6nde yerlesmis bir burr-hole ile her iki girisim
de basarilabilir. Uclincii ventrikiilostominin basarili olmadigi
durumlarda drenaj veya sant uygulamalari denenebilir.

BOS veya kanda bakilan tumor belirtecleri tedaviyi yon-
lendiren diger onemli faktorlerdir. Sekretuar NGGHT lerin
(endodermal sinls timori, embriyonel karsinom, koryokar-
sinom) tanisi bu belirtecler yardimiyla histolojik inceleme
gerekmeden konulabilir. Bu lezyonlara dogrudan kemoterapi
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(KT) baslanmali, KT sonrasi rezlidii timor varsa cerrahi olarak
total ¢ikariimali ve timorln invazivitesine gore lokal ya da
kraniospinal radyoterapi (RT) planlanmalidir (1,3,4,5,6,18,20).

Biopsi tanisi germinom olan olgularda RT'nin %100 kiratif
oldugu bilinmekle birlikte yan etkilerini azaltmak amaciyla
tani sonrasi KT dnerilmektedir (6). KT sonrasi rezidii lezyonlar
yine cerrahi olarak c¢ikarilmali, lojda rezidlii timor olmadigi
gosterilen olgularda ventrikller sistemin radyoterapisi
yapilmalidir. Cerrahinin yeri tartismali olmakla beraber
ozellikle rezidi lezyonlarda RT oncesi yapilan rezeksiyonun
prognozu olumlu etkiledigi bilinmektedir.

Pineal parankimal tiimorler, teratomlar ve diger lezyonlarda
birincil yaklagim timoriin maksimum ¢ikanimidir (3,4,5,6). Ek
tedavi taniya gore planlanir. Pinesitomlarda total rezeksiyon
sonrasi radyolojik takibin yeterli oldugunu bildirenler oldugu
gibi farkh diferensiasyon iceren lezyonlarda adjuvant tedavi
gereksinimi dogabilecegdi de bildirilmistir. Pineblastomlarda
cerrahi sonrasi RT ve KT tedavinin ayrilmaz parcalaridir
(1,6,20). Matlr teratomlarda total rezeksiyon tedavi icin
yeterlidir. Diger lezyonlarda (meningiom astrositom, vb.)
standart tedavi yontemleri uygulanir.

Streotaktik radyocerrahi 6zellikle niiks lezyonlarda lokal
1sinlama icin uygun bir ydntem olabilir (5).

Cerrahi Yontemler: Pineal bdlgeye yaklasimda kullanilan
yontemlerin baslicalari;
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1. Oksipital transtentoryal (19). Modifikasyonu 3/4 prone
pozisyonlu yaklasimdir.

2. infratentoryal supraserebellar (11),
3. Parietal transkallozal (7)

4. Parietal transkortikal-transventrikller (22) olarak sayilabi-
lir.

En sik kullanilan yéntemler oksipital transtentoryal ve infra-
tentoryal supraserebellar yaklasimlardir (3,4,7,11,19,20,22).
Oksipital transtentoryal yaklasimda girisim yapilacak taraf
15-45 derece asagida olacak sekilde ve bas fleksiyonda prone
pozisyon verilir. Medialde orta hatta, kaudalde transvers sinls
hizasina ve kranialde alt sinirin yaklasik 7-8 cm. superioruna,
lateralde orta hattan 4-6 cm. uzada yerlesen bir kraniotomi
yapilir. Dura orta hatta dogru acilir ve oksipital lob superolate-
rale dogru ekarte edilerek tentoryum acikliginin posterioruna
ulasilir (Sekil 2). Ekartman sirasinda 6zellikle internal oksipital
venin yaralanmamasina dikkat etmek gerekir. Hemianopsiye
neden olabilir. Tentoryum, siniis rektusun 1cm. lateralinden,
posteriora dogru 2-4 cm. kesilerek infra ve supratentoryal
alana hakim olunur. Kuadrigeminal sistern posterior arak-
noidi agilir. Timor, splenium ve Galen veninin altindadir. Her
iki bazal ven timorin kenarlarinda seyrederek Galen venine
dokalir. Tmorin arka st kisminda presantral serebellar
ven izlenebilir ve kesilebilir. Diger vendz olusumlarin timi
korunmalidir. Ozellikle supratentoryal biyiik parcasi olan
veya yanlara yayilmis olgularda uygun bir yaklasimdir. Bliytk

Tablo IlI: Pineal Tiimorlerde Tedavi Algoritmasi

venlerin timorle aramizda olmasi ve falksin diger tarafinin
izlenememesi yaklasimin sorunlu yanlaridir (4,19).

infratentoryal supraserebellar yaklasimda suboksipital bélge-
de transvers sinUslere yaslanan orta hat kraniotomisi yapilr.
Dura agilarak sinis tarafina asilir. Asici venalar yakilip kesilerek
serebellumun tentoryumdan ayrilmasi saglanir. Serebellumun
tentoryal ylizl orta hatta takip edilerek tentoryum agikhginin
posterioruna ulasilir (Sekil 2). Araknoid acildiginda timor
hemen karsimiza cikar. Blyiik vendz yapilarin timi timoriin
Ust kisminda kalmistir. Fazla lateral ya da supratentoryal genis
yayihmi olan lezyonlarda yetersiz kalabilir (4,11).

PROGNOZ

Matsutani 1997 de germ huicreli timorleri prognostik anlam-
da 3 gruba ayirmistir (16). Germinom ve matur teratomlarda
muikemmel (%90 {izeri on yillik yasam), immatdr teratomlarda
orta-iyi (%70 Uzeri on yillik yasam), diger germ hiicreli timor-
lerde ise kotl (%9-27 Ug yillik yasam) prognoz belirlemistir.
Bruce pineositomlarda %55-62 bes yillik yasam orani verirken
pineablastom olgularinin ¢ogunlugunun ilk iki senede 6ldu-
gina bildirmistir (3). Glinimuzde degisen ve daha basarili
hale gelen KT tedavileriyle, yan etkisi azaltiimis etkinligi art-
tinlmig radyoterapi uygulamalari sonuglarin giderek daha
basarili olmasini saglamistir. Germ hiicreli ve pineal hiicreli
lezyonlar disinda kalan timérlerin prognozu beynin diger
bélgelerinden farkli degildir (20).

HIDROSEFALI VAR

PINEAL KIiTLE
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Sekil 2: infratentoryal belirgin uzanimi olan pinealoblastom
olgusunda oksipital transtentoryal ( beyaz ok) ve infratentoryal
supraserebellar (i¢i bos ok) yaklasimlar. Siyah ¢izgi: tentoryum
serebelli.

SONUC
Pineal bolge tumodrleri tedavi sekillerinin ve cerrahi
yaklasimlarin  karmagsikhgina ragmen her gecen giln
daha basanli tedavi edilebilen lezyonlardir. Sekretuar

NGGHT disindaki tiimorlerde son derece iyi sonuglar elde
edilebilmektedir.
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