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KRANIYOFARINJIOMALI 38 OLGUNUN DEGERLENDIRILMESI
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OZET

Bu galismada, 1983-2002 yillan arasinda klinifimize bag vuran, histopatolojik olarak kraniyo-
farinjioma tanisi konmus 38 olgu (16 kadin/ 22 erkek) retrospektif olarak incelenmistir, Hasta-
lann yas ortalamas: 31,24 £ 15,42 (12-73 arasinda) dir, Takip edilen 29 hastada ortalama takip
siiresi 79,55 % 59,66 (12-228) aydir. Gelis sikayetleri incelendifinde cn sik yakinmanin bas
agiris oldugu goriilmiistiir. Ttmor, hastalarin %26,1'inde intra-sellar, %26,1'inde supraseliar
ve %13'linde selladan suprasellar bélgeye yayilmakta, %21,7'si kistik niteliktedir, Tiimor ek-
sizyonu 22 (%57,89) hastada, adjuvan radyoterapi 9 hastada (%23,68) yapilmistir. Bir olguda
sadece radyoterapi, kistik yapidaki 5 olgudan ikisinde aspirasyon, liglinde ise intratiimoral
ytirium-90 implantasyonn primer tedavi olarak uygulanmigtir. Tedavilerin sonucunda tiim ol-
gularda gesitli diizeylerde endokrinolojik yetersizlikler ortaya gikmistir. Panhipopituitarizm
siklif1 segilen tedaviye gore %33 ile %63 arasinda bulunmustur. Toplam 4 vakada (%10,50)
niiks goriilmiistlir. Sonug olarak segilecek tedavi tiimoriin anatomik yapisina bagll olup, geli-
sen endokrinolojik sekeller kagmilmaz gériinmektedir.

Anahtar kelimeler: Kraniyofarinjiyoma, tedavi, niiks

SUMMARY

Clinical and laboratory evaluation of patients with Craniopharyngioma. In this study we eva-
luated 38 patients (16 women/ 22 men) admitted to our elinic, and craniopharyngioma was
proved histologicaliy. The mean age was 31.24 & 15.42 years (12-73), The mean follow-up pe-
riod of 29 patients were 79,55 £ 59,66 (12-228) months. Headache was the chief complaint.
Tumor was localized in sella in 26.1 % of the patients, suprasellar region in 26.1 % and, exten-
ding from sella to supraseliar region in 13 % of the patients. In 21.7 % of patients tumor had
cystic strueture. Surgical removal of the tamor was performed in 22 (57.89%) patients, and ad-
Juvant radiotherapy in 9 (23.68%) of the patients. As primary mode of treatment radiotherapy
was performed in 1, aspiration of the cyst in 2, and intracystic yttrium-90 iinplantation in 3 of
the patients. Endocrinologic deficiencies were inevitable after ali of the treatment modalitics.
Panhypopituitarism was detected in 33% to 63% of the patients according to the treatment mo-
dalities. Recurrence rate was 10,5% (4 cases). In conclusion the treatment modality seems to
depend on the mass of the tumor and endocrinologic deficiencies are unavoidable,
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GIRIS

Kraniyofarinjioma ¢ocukluk ¢ag1 intrakran-
yal tiimérlerinin % 10'unu olugturan, sik gé-
riilen bir tiimdriidiir {19, Daha ileri yaglarda
da goriilmekte ve tiim olgulann %601 erig-
kinler olugturmaktadir . Insidansi milyon-
da 1,3 olarak bildirilmektedir ®. Kraniyofa-
ringeal duktusdan koken alan epiteliyal ori-
* jinli bir tiimordiir. Genellikle kistik yapida
olan tiimoriin icerdigi koyu kivamli, viskéz,
kalin siviya "makine yag1” benzetmesi yapil-

maktadu. Konjenital bir tiimordiir ancak ge-
lisiminin yavag olmasi nedeniyle klinik bul-
gular genellikle birinci dekadin sonlan ile
ikinci dekadda ortaya ¢ikar @), Kitlenin lo-
kalizasyonu ile ilgili olarak klinik bulgular
hipotalamus; ventrikiiler sistem ve optik ki-
asmayi da i¢ine alabilir. Kraniyofarinjiomal
hastalar amenore ve obeziteden, hipofiz yet-
mezligine kadar degisen endokrinolojik
semptomlarla bagvurabilecefi gibi, asempto-
matik olup supraseliar kitle ya da kalsifikas-
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yonlarin rastlantisal olarak gériintiilenmesiy-
le de tamnabilirler ®, Kist aspirasyonu, int-
rakaviter radyoaktif ¢ekirdek yerlestirilmesi
ve radyoterapi gibi ¢esitli ydntemler uygu-
lansa da transkranial cerrahi girisim genel
olarak kabul gérmiig baglica tedavidir (2),
Tiimdér total olarak gikarilmig olsa bile niiks

- siktir ve genellikle postoperatif donemde ce-

sitli diizeylerde hipofiz yetmezligi gelismek-
tedir (8}, Biz bu ¢aligmada histopatolojik
olarak kraniyofarinjioma tanisi konmug 38
olguyu retrospektif olarak inceledik.

MATERYAL ve METOD

1983-2002 yillar arasinda stanbul Tip Fa-
kiiltesi, Endokrinoloji Bilim Dalinda izle-
nen, histopatolojik olarak kraniyofarinjioma
tanis1 konmusg 38 olgu retrospektif olarak in-

.celendi. Dokuz olgu primer tedavisi daha

onceden bagka bir klinikte yapilmig olarak
gelmisti. Tiim olgularin fizik muayeneleri,

- norolojik ve oftalmolojik muayeneleri yapl-

di. Hastalarin 6n hipofiz fonksiyonlar ope-
rasyon oncesi ve sonrasi donemlerde deger-
lendirildi. Bu amagla T4, serbest T4, folikiil
stimulan hormon (FSH), luteinizan hormon
(LLH), testosterone veya Ostradiol, bazal kor-
tizol, prolaktin ve addlesan grupta biiyiime
hormonu (GH) degerlerine bakildi. Bu de-
gerlendirmeler Istanbul Tip Fakiiltesi En-
dokrinoloji Laboratvarinda, RIA yontemi ile
Gamma Counter-Cobra Il'de (Packard a
Canberra Company, NY) ticari kitler kulla-
nilarak yapildi. Primer tedavisi tarafimizdan
kararlagtirilan olgularda tiimoriin cerrahi
olarak ¢ikarilmasi tercih edilen yOntem ol-

 mugtur, ancak tiimor kitlesinin ¢evre doku-

dan tamamen temizlenmesinin giic oldugu
invazif olgularda subtotal ¢ksizyon yapilmig
ardindan postoperatif adjuvan radyoterapi
vygulanmigtir. Kitlenin tamamen ¢ikanldig:
diigiiniilen olgularda herhangi bir adjuvan te-
davi yapilmamstir. Remisyon nérolojik, en-
dokrinolojik veya oftalmik olarak diizelme
ve stabil halde kalma olarak belirlenmigtir.

Klinik, norolojik ve hormonal degerlendir-
meler hastanin izlendigi dénem boyunca her
muayenede tekrarlanmigtir. Bu muayeneler
swrasinda kaydedilen degisiklikler niiks agi-
sindan degerlendirilmigtir. Radyolojik gi-
riintiileme ile teyid edilmistir. Hastalar; gelis
sikayetleri, tiimoriin anatomik 6zelligi- loka-
lizasyonu, uygulanan tedavi, tedavi sonrasi
gelisen endokrinolojik bozukluklar ve tiimor
niiksii agisindan degerlendirilmigtir. Istatis-
tiksel hesaplamalarda SPSS version 7,5
(SPSS Inc., Chicago, IL) kullanimagtir.

BULGULAR

Vakalarin 16'si kadin, 22'si erkekti. Yas or-
talamas1 31,23 + 15,4 (12-73) yil idi.Yas da-
gilimi Grafik 1'de belirtilmistir, Takip siiresi
ortalama 79,55 £ 59,66 (12-228) aydi. Yirmi
yedi hastanin gelig sikayetleri Tablo 1'de be-
lirtilmistir. Tedavi dncesi tiimdr lokalizasyo-
nu bilinen 23 olgunun 6'sinda (%26,1) intra-
sellar, 6'sinda (%26,1) supraseliar ve 3'iinde
(%13) selladan suprasellar bolgeye uzanan
kitle vardi. Olgularin besinde (%21,7) kitle
kistik, ticiinde (%13,6) ise supraseliar yerle-
gimli olup III. ventrikil ve ¢evre dokuya in-
vazyonu vardi. Bu veriler Tablo 2'de 6zet-
lenmisgtir.Bir hasta hiponatremi nedeniyle
tetkik edilirken kitle tespit edilmigtir. Timo-
riin tedavisi igin, 22 (%57,8) hastada eksiz-
yon (2 transsfenoidal, 20 transkranial yakla-

Grafik 1. Hastalarin yag dagilhimi
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Tablo 1. Hastalann gelis sikayetleri

Sikayet Olgu Sayis1 Yo

Bag agns: 14 51

Vistiel semptomlar 11 40,4
Poliiiri-polidipsi 8 29,6
Sekonder amenore 6 22,2
impotans 5 18,5
Bulantl-kusma 4 14,8
Biiyiime gelisme geriligi 3 11,1
Gecikinig piiberte 3 151
Hipotalamik bulgular® 3 151
Galaktore 4 37

*Hiperpireksi, polifaji ve hipersomni tespit edilen hi-
potalamik bulgulardr

© Tablo 2. Goriintiileme yapilan olgularda tiimor lokali-
ZaASyOn

Tiimbrin yeri ve o6zeiligi Hastasayisi | %
Intrasellar 6 26.1
Supraseliar 6 26.1
Sellar ve suprasellar nuzanimi 3 13
Cevre dokuya invazif 3 13
Kistik ve kalsifiye 5 217

gim) primer tedavi olarak secilmistir. Dokuz
(%23,6) olguda cerrahiye adjuvan olarak
postoperatif radyoterapi uygulanmigtir. Bir
- {%2,6) olguda radyoterapi, 2 (%5,2) olguda
kist aspirasyonu tek bagina primer tedavi
olarak secilmistir. Kistik nitelikteki 3 olguda
(%7.,8) intrakaviter yttrium-90 implantasyo-
nu yapilmistir. Yetmis ii¢ yasindaki 1 cm'lik
intrasellar kitlesi olan olgu ise izlemeye alm-
mugtir. Hastalarin tedavi sonrasinda gelisen
endokrinolojik profilleri Tablo 3'de sunul-
~ mustur. Tedavi sonrasinda 5 olguda hiperp-
rolaktinemi gelismis, bunlarin dérdiine bro-
mokriptin verilmistir, Tedavi prosediirlerine

Sertkaya-Cikim A., Ozbey N., Mantar F., Sencer E., Molvallar S.

bagh olarak ortaya gikan diger komplikas-
yonlar goyledir: Tedavi sonras: sadece eksiz-
yon yaptlan 4 vakada (%18,8), cksizyon ve
radyoterapi yapilan 2 vakada (%22,2) cesitli
diizeylerde gérme kaybi geligsmistir. Toplam
4 vakada niiks goriilmiistiir (%10,5); bunla-
rin iigii tiimor eksizyonu yapilan ve operas-
yonun 2, 7 ve 8. yilarinda niiks eden vaka-
lardir. Dérdiincii vaka ise primer tedavi ola-
rak kist aspirasyonu yapilan ve 4. yilinda
niiks eden olgudur. Tiimor eksizyonu yapi-
lan 2 hastada hidrosefali gelismis olup birin-
cisi postoperatif birinci yilda, digeri ise ye-
dinci yilda niiksle ortaya ¢ikmigtir.

TARTISMA

Kraniyofarinjioma konjenital bir tiimor ol-
masina ragmen, olduk¢a yavag seyretmesi
nedeniyle, genellikle birinci dekadm sonu ve
ya ikinci dekadda goriiliir ). Baz1 serilerde
ise yag ortalamasimn iigiincii dekadm ortala-
rinda oldugu bildirilmigtir (%), Bizim seri-
mizde hastalarin yas ortalamasi 31,24 +
15,42 y1l olmakla beraber, dagilim 2. dekat-
ta artmaktadir. Pitiiiter bdlge tiimérlerinin ve
kistlerinin genel olarak kadinlarda daha sik
oldugu ifade edilse de aksini bildiren yayin-
lar da vardir (18:19)_ Kitle etkisiyle gelisen en-
dokrinolojik bulgularin baginda gonadotro-
pinlerin yetersizligi yer almaktadir. Buna
baglh gelisen sckonder amenore belki de ka-
dinlarda taninin daha hizl ve kolay konma-
sim saglamaktadir. Ancak bizim vaka grubu-
muzun ¢ogunlugunu erkekler olugturmakta-
dir (16's1 kadin %42, 22'si erkek %358).

Bas agrisi, hafiza bozukluklar, mental bo-
zukluklar gibi noropsikiatrik bulgular tani
sirasinda degigsen oranlarda ancak oldukga
sik rastlanan yakinma ve bulgulardir ), Bu
bulgularmn farkl serilerde %21 ve %33 gibi
oranlarda oldugu yaymlanmustir. Bizim vaka
grubumuzda da bagvuru aninda en sik bulgu,

“bag agrisiydr (14 olguda, %51). Bulant1 ve

kusma 1le ortaya c¢ikan kafa ici basing artigi
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Tablo 3. Cesitli tedavi yontemleri ve sonrasinda geligen hormonal yetmezlikler:

gll(i“ﬁlfl;lg:tlgsl:yisp% HG | HT+GH | HK+HG | HT+HK | OHY | Di | OHY+Di g.'(f’lea'];immi
Cerrahi I 6 1 14 2
N=22 - %57.8 %45 | %272 | %45 | %636 | %9
Cerrahi+RT T 1 2 5

N=9 - %23.6 %il.l | %lL1 %22.2 %55.5

RT ! 1
N=1 - %2.6 %100 %100
Y£.90 1 1 1

N=3 - %7.8 %33.3 %33.3 %33.3

Kist aspirasyonu 1 1
N=2 - %5.2 %50 %50
Izlenen I 1
N=1 - %2.6 %100 %100

(HG:hipogonadizm, HT :hipotiroidizm, HK hipokortisolizm, GHY:6n hipofiz yetmezligi (hipokortisolizm, hipotireidi
ve hipogonadizmin birlikte olmasi), DI diabetes insipidus, RT :Radyoterapi

* Bir vakada hipogonadizm ve diabetes insipidus birlikte geligmigtir.

sendromu bazi serilerde %50 gibi yiiksek
oranda goriilen bir bulgu iken bizim grubu-
muzda %14 oramindadir ¢, Hiperpireksi,

- polifaji ve hipersomni gibi hipotalamik bul-

gular 3 (%11,1) olguda mevcuttu. Oftalmo-
lojik muayene yapilarak, %40 olguda (n=26)
cesitli diizeylerde grme alami kusurlan tes-
pit edilmistir. Literatiirde bu bulgunun %67
den %75'e varan oranlarda ¢ok daha sik ola-
rak goriildiigi belirtilmektedir (0:18), Bu fark

~ bizim serimizde clgu sayisinin az olmasi ya-

ninda timériin dogas1 ve aktivitesiyle de il-
gili goriinmektedir 2),

Kraniyofarinjioma selim yapida bir timor
olmasina ragmen, lokalizasyonu ve ¢ogu za-
man biiyiik kitlesi ile ciddi endokrinolojik
bulgulara neden olmaktadir. Tedavi Gncesi,

~ bizim serimizde poliiiri-polidipsi yakinmala-

11 ile diabetes insipidus en sik bulgudur (8
vaka, %29,6), Bunu kadinlarda sekonder
amenore (6 vaka, %22), erkeklerde impotans
(5 vaka, %18,5), takip etmektedir. Addlesan
grupta biiylime gelisme geriligi ve gecikmig

piiberte ise daha diisiik oranlarda bulunmus-
tur (3'er vaka %11,1). Diger serilerde de hi-
pogonadizm %56'dan %78'e kadar degisen
oranlarda goriilen en sik bulgudur (1118, Dj-
abetes insipidus da %6 ila %16 gibi farkh
oranlarda ancak oldukga sik bir bulgu olarak
ortaya ¢ikmaktadir (11.18). Bu veriler arasin-
daki farklarin tlimor kitlesi ile iligkili oldugu
diigiinilmiistiir.

Tedavi yontemi hastanin yagt, kitlenin boyu-
tu ve yayilimna gére secilmigtir, Timor ek-
sizyonu 22 (%57,89) hastada uygulanmug,
bunlarn ikisi transsfenoidal yaklagimla ol-
mustur. Eksizyona adjuvan radyoterapi 9
hastada (%23,68) yapilnus, 1 olguda primer
radyoterapi, 2 olguda kist aspirasyonu pri-
mer tedavi olarak uygulanmistir. Kistik nite-
likteki 3 olguda, Istanbul Tip Fakiiltesi No-
rogirurji Ana Bilim Dali'nda intratiméral
yttrium-90 implantasyonu yapimustir. 73
vasindaki 1 cm'lik intrasellar kitlesi olan ol-
gu ise izleme alinnugtir. Tedavide genel ola-
rak kabul gormiis primer yaklasim frontop-




terional kraniotomidir 12}, Segilecek cerra-
hi yontem kitlenin yeri ve boyutlarina bagli-
dir. Her ne kadar transkranyal cerrahi ile
transsfenoidal cerrahi arasinda mortalite agi-
sindan fark olmadif yayinlansa da postope-
ratif gelisecek endokrinolojik sekellerden
dolay:1 olabildigince az doku hasan tercih
edilmelidir (1418), Son yillarda giderck yay-
ginlasan "gamma knife” cerrahisi (GKS),
stereotaktik radyoizotop uygulanmasi ve ste-
riotaktik radyoterapi kraniyofarinjiomali ol-
gularda da kullaniimaktadir. Ozellikle tiiméo-
riin solid konponenti i¢in GKS, ve kistik
konponenti i¢in stereotaktik radyoterapi dne-
rilmektedir (6.2021), Radikal cerrahinin uygu-
- lanamadig1 ya da inkomplet eksizyon yapi-
lan vakalarda adjuvan radyoterapinin etkili
oldugu ve yasam siiresini uzatti3i belirtil-
mektedir %1517, Bizim serimizde de cerrahi
ile yeterli rezeksiyon oldugu diigliniilen va-
kalarda adjuvan tedavi yapilmamis, ancak
cevre dokuya invaze biiyiik kitlelerde posto-
peratif radyoterapi yaptlmistir. Intrasellar ni-
telikteki kitlelerde transsfenoidal yol tercih
edilmistir.

Uygulanan tedavi ydntemi ile iligkili olarak
cesitli derecelerde endokrinolojik yetmezlik-
lerin geligtigi bilinmektedir. Farkh serilerde
farkh oranlarda olmakla birlikte diabetes in-
_ sipidus (DI) en sik gelisen endokrinolojik
bulgudur. Biilow %50 vakada gelistifini be-
lirtirken, Baskin %23 vakada DI gelistigini
vurgulamagtir G2). Bizim serimizde de DI
siklig1 %55,26'dir. Hastalarin 20'sinde DI'a
on hipofiz yetersizligi eslik etmektedir. Bir
hastada ise DI izole yetersizlik seklinde orta-
ya grkmastir. On hipofiz yetersizligi %21,05
* hastada gelismistir ve bu oran daha &nce bil-
dirilen serilerle uyumludur (%), Panhipopitu-
itarizm sadece cerrahi yapilan grupta %63,6
oraninda, cerrahi ve adjuvan radyoterapi ya-
pilan grupta %55,5 oraninda bulunmugtur.
Gruplarin vaka sayilan nedeniyle saghkli bir
istatistik degerlendirme yapilamamigtir an-
cak her iki grupta da endokrinolojik yeter-

Sertkaya-Cikam A., Ozbey N., Mantar F., Sencer E., Molvahlar S,

sizliklerin yiiksek oranda oldugu gériilmiis-
tiir, Takip siiresi gdz Oniine alindiginda er-
ken sayilabilecek sekellerin radyoterapiden
ziyade cerrahinin sonucun oldugu diisiiniil-
mektedir. Hipofizer kitlelerde portal damar-
larin vefveya hipofiz sapimin kompresyonu
ve hipotalamik nedenle prolaktin salgisi iize-

rine olan "negatif feed back"in azaldigi ve bu
nedenle -prolaktinomalardaki kadar olmasa

da- hiperprolaktinemi gelistigi bilinmekte-
dir. Adenomlarin cerrahi olarak ¢ikarilmas:
veya radyoterapi gibi tedavilerden soma da
benzer nedenlerle hiperprolaktinemi gelige-
bilmektedir {119, Literatiirde hiperprolakti-
nemi orani %38-4('a kadar yiikselmektedir
ancak bizim hastalarimizin takip sirasinda
9%13,15'inde hiperprolaktinemi gelistigi go-
riilmiigtiir (18,

Cerrahi olarak tiimdr kitlesi total olarak ¢1-
karilsa bile niiks oranlar1 oldukga yiiksektir.
Ozellikle primer tedaviyi takip eden ilk 2 yil
icinde niiks riski artmaktadir ). Biilow ve
arkadaglarinin yayinladigi uzun siireli takip
verilerinde niiksiin 10 yilda %68 ve 15 yilda
%40 oldugunu ve bunlarin %50'sinin ilk 5
yilda gergeklesgtigini belirtilmektedir ¢, Bi-
zim hastalarimizda toplam 4 vakada niiks
goriilmiigtiir (%10,5); bunlarin gl timor
cksizyonu yapilan ve operasyonun 2, 7 ve 8.
yillarinda niiks eden vakalardir. Dérdiincii
vaka ise kist aspirasyonu yapilan ve 4. yilin-
da niiks eden olgudur. Ortalama takip siire-
mizin 6 y1l oldugu gz dniine alininca erken
niiksiin diigiik oldugu s&ylenebilir.

Sonug olarak kraniyofarinjioma benign do-
gasina ragmen kitle etkisi ve yerlegimi itiba-
nyla ciddi endokrinolojik bulgulara yol agan
bir tiimérdiir. Anatomik yapisina bagl ola-
rak tedavi yontemi secilmekte ve her sekilde
endokrinolojik sekellerin geligmesi kagimil-
maz goriinmektedir. Hala cesitli tartigmalar
olsa da kitlenin primer olarak eksizyonu, ge-
rektigi durumda adjuvan tedavilerle tedavi-
nin tamamlanmas: en etkili yontem olarak
goriillmektedir. Yeni yeni gindeme gelen

63




64

Kraniyofarinjiomali 38 Ofgunun Degerlendirilmesi

stereotaktik cerrahi gibi ydntemler igin ise
klinik deneyimlerin heniiz yeterli olmadig:
goriilmektedir,
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