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ABSTRACT

Most of the brain stem tumors are seen at pons in childhood. 5% of all intracranial and 25% of posterior fossa tumors
are originated from the brain stem. They are usually located at mesencephalon, pons, medulla or cervico-medullay
junction and have bad prognosis.

Brain tumor surgeries were first performed at the 19t centuty. But existence of vital function centers in the brain stem,
uncertainity in localization and approach of the tumor avoided operation of the brain stem.

In 2000°s advance inMagnetic Resonance Imaging MRI system, allowed the surgeons to identify the histologic diagnos,
important-vital centers, tracts and the ways to approach the tumor. Intaoperative use of navigation,
stimulatot,monitorization, and MRI scanning increased the chance of gross total resection.

Especially mesencephalon, medulla, cervico medullar junction tumors are focal, exophytic, and have good demarcation
therefore, gross-total resection is started to be applied. There is still no absolute indication for the resection of pontine
intrensic infiltrative gliomas. These tumors are inclined invasion,recurrence like malignant astocytomas, and do not
have demarcation, spreads rapidly thorough the tracts.

Brain stem tumors are mostly seen in childhood and is still a challenge to find the afunctional entry point for the tumor
because sulcus, gyrus and fissures are not properly developed until 4 years and it is not possible to perform a brain
mapping until 8 years of age. Radiotherapy (>3 years age), chemotherapy, methilating agents, DNA repair treatments,
adoptive therapy if genetic screening allows, stem cell therapy are important for the treatment.
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OZET

Intra kranial timérlerin cogu ¢ocukluk ¢aginda ve ponsta gériiliir. Tiim intrakraniyal tiimétlerin %5 i, posterior fossa
timoétlerinin ’de %25’ i beyin sapindan kéken alir. Bu tiimérler genellikle mezensefalon, pons, medulla, servikomediller
bileskede yerlesir ve kéti prognozludur.

Bununla birlikte, beyin timorlerinde,19. yy da operasyonlar yapilmaya baslandi. Beyin sapinda hayati merkezler
oldugundan, timérin kesin lokalizasyonu ve ulagim yollart belirlenemediginden operasyonlardan kaginildi.

2000’ 1i yillarda manyetik rezonans goriintilleme yontemindeki gelisme; histolojik taniy1 ortaya koymada, beyin sapinda
bulunan 6nemli vital merkezleri ve traktuslari, timdre ulasma yollarint ortaya koymada cerraha izin verdi. Operasyon
aninda navigasyon, stimiilator, monitérizasyon ve manyetik rezonans goriintiilemenin kullanilmast operasyonda gross
total rezeksiyon sansini arttir.

Ozellikle; mezensefalon, medulla, servikomediillerbileske timérleri, fokal, ekzofitik ve iyi sinirlara sahip olduklarindan
gross total rezeke edilmeye baslandi. Pontin intrensik, infiltratif gliomlarda hala kesin operasyon endikasyonu yoktur.
Bu timérler supratentorial malign astrositomlar gibi yayilmaya, rekiirens yapmaya meyillidir, demarkasyonu yoktur,
traktuslar boyunca hizla yayilirlar.

Beyin sap1 tiimorleri daha ¢ok cocukluk yasinda gorilldigi icin 4 yasina kadar girus, sulkus, fisstrler gelismediginden,
8 yastan oOnce fonksiyonel haritalama, navigasyon yapilamadigindan, afonksiyonel giris yerinin bulunmasi hala
problemlidir. Bu nedenle radyoterapi (3 yastan sonra), kemoterapi, metilasyon ajanlari, DNA tamir tedavileri, adaptif
terapi ve eger genetik tarama uygunsa, kok hiicre tedavisi 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Beyin sap1 timotler, ekzofitik, fokal, diffiiz, invaziv
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Girig

1lk beyin ameliyatinin neolitik cagda cesur beyin cerrahlart tarafindan, dayanilmaz agri, depresyon fraktiiri,
epilepsi, psikiyatrik nedenlerle, kafatasina trepan acilarak yapildigina dair kanitlar mevcuttur. Ustelik kemik
kenarlarinda osteogenezis’in devam etmesihastanin yasadigint géstermektedir. Insan beyni bugiin bile
buytleyici bir yaptya sahiptir. Uzun yillar beyne dokunma diisiincesi bile ilahi bir davranis olarak kabul
edilmekte idi. 18. yy ortalarinda anestezi, asepsi gelismesi ile birlikte 6zellikle g6giis ve karin bosluklarindaki
ameliyatlar buyik gelisme gosterdi. Kafatast boslugundaki operasyonlarda anestezi ve asepsi yaninda
lezyonun lokalizasyonunun da 6nemi buyikti. 1884 yilinda ilk kez Richman Godle fokal epilepsi ile
nérolojik lokalizasyon yaptig1 beyin timériind opere etti-23.

19. yy ortalarinda nérolojik gelisme, timor histolojisini ve lokalizasyonunu tama yakin ortaya koydu, 19. yy
sonlarinda ise gorintileme yontemlerindeki biytk gelismeler, hem kesin lokalizasyonu hem de timor
cinsinin, histolojik yapistnuin anlasilmasini sagladi. Buna paralel olarak mikrosirurji aletleri (bipolar,
mikroskop, ultrasonik aspirator vs.) operasyondaki basart sansini arttirirdi. Bu nedenle her tiirli beyin
operasyonlart ¢ok rahatlikla yapilabiliyordu. Ancak beyin sapt timérleri (BST), iyi lokalizeedilebilse bile cogu
infiltratif, invaziv, malign seyirli, demarkasyonsuz olmasi, beyin sapinda (BS) hayati éneme haiz kritik
merkezlerin bulunmasi, 6nemli bélgelerin fazlaligi, timére ulasim zorlugu yaratmast nedeniyle operasyondan
kacinildi34.

Beyin sapi timétleri (BST) nin %901 glia orjinli ve cogunlugu da astrositlerden kéken alir. Bu gurup pilostik,
diisiik dereceli, pilomiksoid, pleomorfik ksanto, subependimal dev hiicreli, diffiiz invaziv, anaplastik, fibriler,
protoplazmik, gemisitositik astrositoma dan meydana gelir ve buyik ¢ogunlugu (%69) disik dereceli
astrositom dur. Bu tiimérler ¢ocuklarda daha nadir olmakla birlikte malign transformasyonla sekonder
glioblastoma multiforme (GBM)’ye dénebilir. Ayrica beyin sapt (BS)’inda stem cell (SC) kaynakh primer
GBM de bulunur, bu santral sinir sisteminin (SSS) en malign seyitli tim&radir 567,

BS’na yetlesip nispeten daha az rastlanan tiimérler, oligodendroglioma, ependimoma, atipik teratoid raptoid
tumér (AT/RT), ependimoblastoma, primitif noroepitelial timor (PNET), hamartoma, metastaz ve
graniilomalardir. Tiberkilozun yaygin oldugu, tedavisinin ve agisinin olmadigt 19. yy baslarinda tiiberkiiloz
gomu (graniilom) olduke¢a fazlaydi, bazi literatiirlerde bu oran %50’ ye kadar ¢ikmakta, daha sonra
tiiberkiiloz ilaglari, agt ve verem savas dispanseri ¢alismast ile nerede ise yok oldu. Ancak Suriye’den gbg
almamizla Dbirlikte tekrar gorilmeye baslandi. BSinda nadir de olsa fungal granilomalar da
rastlanmaktadir2->-8.9.10,

BST’ lerinin etiyolojisitam olarak bilinmiyor ancak timoér olusabilmesi icin erigkin, radial glial, progenitor
veya SC’ den bir hiicrenin mutasyona ugramast, transformasyon ve karsinojenik etki ve multilinear
diferansiyasyonla, asir1 cogalarak timér olusturmast gerekir.

Bunun icinde:

1. Niukleer DNA da transdiksiyon, translokasyon, crossing over, amplifikasyon, delesyon, heterozigot
kaybi veya kazanimi, timér supressor gen inaktivasyonu meydana gelerek transforme hiicre olusur ve
yanlis protein sentez eder!!-12,

2. Epigenetik yap1 degisikligi veya bozuklugu: 6zellikle pediatrik beyin tiimoérlerinde oldugu gibi, ¢ogu
malignenside nitkleer DNA degisikligi olmadan reversibl epigenetik yap1 bozuklugu mevcuttur. DNA
promotor bolgesi hiper veya hipometilasyonla degisime ugrar, normal de anneden gegen sitoplasmada
mitokondri’de bulunan mitokondrial DNA (M; DNA), cekirdek DNA ile etkilesim halindedir ve
DNA’deki gen regtilasyonunu yapar, normal gelisimsel ve patolojik yollarda rol oynar, mRNA’i hedef
alir. DNA’deki genomlarin okunugunu etkiler ve mutasyon olur613:14,

3. Cevresel faktorler, kimyasal maddeler, radyasyon, mikrobial olaylar, hormonal faktétler, travma, alkol,
sigara immiinolojik degisiklikler, mikrodalgalar, magnetik alanlar aksiyon potansiyeli ve distnce,
DNA’in yapisinda degisiklikler yapma potansiyeline sahiptirler®11.15,

Normal gelisim ve farklilasma genletle diizenlenir ve yonetilir. Eger genomalar da protein sentez

edilmeyecek diizeyde 6nemli mutasyon olursa hiicre, protein sentezi yapamaz, yasamini siirdiremez 6lir ve

fagosite edilir. DNA mutasyonu tek niikleotid de veya kiigiik genomik bolgede (P14, MGMT, BRACA gibi)
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olursa ya fark edilir, P5> geni uyarilir, Ras onkogeni artar, kaspaz a¢iga cikar, amino asidin karboksi
terminalinden aspartat kopararak hiicrenin 6limine neden olur, ya da fark edilmesine ragmen apopitoza
ugramadan mitotik faza girip kromozom hatasi iki katina ¢ikar veya hic fark edilmeyecek kadar kiicik
niikleotid hasari, ve mRNA’ de okuyus hatasi varsa yanlis protein sentez eder, bu tek hiicre karsinojenik etki
ile cogalarak timér olusur”15.16,

Etiyolojide genetigin 6nemine ragmen BST’ lerinin ancak %51 nérofibromatozis Tip I-II (NFi») gibi
familyal mutasyonla denove olur ve NFy2, Von hippel-Lindau, Tuberosklerozis, Li fraumeni ve Turcot’s
gibi herediter kanser sendromlari ile bitlikte g6riilir!!-12.13,

Genel olarak tiimérlerde P33, P21, Ras, P14, ARF, E. I, PMDM, MTOR, P13K, Akt, FTE, TPA, FADP,
GTP, DAG, Metlin, MGMT, Caspases, Bcla, Bax, RBI yolagi mutasyonu promotér, metilasyonu, proto
onkogen asir1 ekspresyonu stk gortlir. Kesin olmamakla beraber disiik dereceli ve pilostik astrositoma, P33,
BRAF mTOR, rapamisin 17 NF; LOH 1p 1q mutasyonu siktir”17. ile birlikte stk goriliir.

Ependimomada 22 kromozon (Kr) defekti 1q, CDK4, Hox over ekspresyonu 17 Kr mutasyona 1q gain IDG
over ekspresyonu tespit edilir. AT/RT timérde 22 ve 11Kr delesyonu Erb mutasyonu, high grade
astrositomada, P4, ARF, EGFR pten 16q, 17q, 19q, 22q, LOH tespit edilir. Pediatrik GBM’ de 5q, 64, 9q,
22q te LOH, pten, 17 P53 mutasyonu var. PNET de, DNET PTCH geni mutasyonu, Hedgehog mutasyonu

gOriltrs10.14,

BST’ de hem genel hem de timériin yerlesim yerine gore lokal semptomlar agiga ctkar. Hastalarin %87°de
serebelluma ait fonksiyon bozuklugu, %77 olguda multipl kranial sinir paresisi veya paralizisi mevcuttur.
Strabismus, pupil anomalisi, papil 6demi, nistagmus, otonomik sinir sistemi fonksiyon bozukluklari, % 20
olguda hidrosefalus (Eriskinde %40, cocukta %15) bas agtisi, bulanti, kusma, davranis degisikligi, irritabilite,
hiperaktivite refleksi, ilgide azalma, hipotoni agiga cikabilir. Eriskinlerde denge kusuru, diplopi,
ckstremitelerde giic kayb1 6n plandadir?0-18.19,

Cocukluk ¢agindaki timérler cogunlukla orta hata yerlesim gosterdiklerinden belirtileri siliktir. Bu nedenle
timor belirli bir boyuta ulagmadan tant konulamamaktadir. En sik rastlanan semptom olan bas agrisi bile 7
yasinda, olgularin %40’inda, 15 yasinda %75’inde gorilir. Bu dénemde %20 oraninda benign bas agrisi da
gorildigiinden kolaylikla atlanabilir, papil 6demi bile ancak %20 olguda goriilebilir!0.15.20.21,

Tani

Goriintileme yontemleri ¢ok gtivenilirdir. Neoplastik, nonneoplastik timor, demiyelinizasyon, enfarkt,
kanama, enfeksiyon, metastaz, metabolik hastaliklar, arterio vendz ve kavernéz malformasyonlarda tant ve
aytrici tanusinda yiiksek ¢6ztiniirlikli manyetik rezonans goriintilleme (MRI) en 6nemli teghis aracidir. Cesitli
lezyonlart birbirinden kolayca ayirma 6zelligine sahiptir?223 (Resim 1).

Resim 1. MRI: Ayirict tanida 6nemli teshis aracidir. Akut Dissemine Ensefalomiyelit (ADEM) BST ¢ok
benzer, tedavi ile tamamen diizelir.
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Perfiizyon MRI, vazojenik édem, gliom, metastaz, radyasyon nekrozu, mikrovaskiler yapi, anjiogenezi
aytrabilir, bolgesel kan akimi ve kan voliimiinii hesaplar.

Diffiizyon MRI, mol hareketi, su diffiizyonu, iskemi depolarizasyon, Na* K+ Ca?" pompasi yetmezligi,
permeabilite degisikligi, nekroz, ensefalit, sitotoksik vazojenik 6dem, apse, epidermoid timord, met
hemoglobin, endotel proliferasyonu, hemosiderinin, hem tani, hem de ayurict tanisint yapar. Germ hicreli
timor, ependimoma, PNET gibi metastaz yapma ihtimali olan posterior fossa timorlerinde: kranial MRI
yani sira, spinal MRI da ¢ekilerek spinal kanala yayilan kanin yanlislikla metastaz sanilmast dnlenmelidir!0-2425,

Fonksiyonel MRI, 6zellikle cocuklarda kictk lezyonlart goriir, hassas bolgeleri belitler, Fast spin echo
(FSE) hemosiderin goériintiistint silerek yag dokusunu ve normal dokuyu net gOsterir, damar icini, kan
urinlerini gbruntiler.

Diffiizyon Tensor Goéruntii (DTI), beyaz cevherde traktuslardaki su difflizyonunu gostererek kortiko
fugal, kortiko pedal, asosiasyon, projeksiyon yollari ve baglantilari gésterir, operasyonda korunmasi saglanir.

MRI Spektroskopi, N asetil aspartat, kolin ve kreatinin seviyelerini 6lcerek agresif, rekiirren ve nekrotik
dokuyu ayirmada 6nemlidir!0-1.

Posterior fossa timorlerinde kalsifikasyon ve yeni kanama olmadikea bilgisayarli tomografi (CT), MRI kadar
oneme sahip degildir, yine de genis ponsu (fat pons) iyi gosterir. Doku icindeki fokal odaklart belitler
infiltratif, diffiiz, fokal timori ayirir. Timoriin malignite derecesi ve metastaz olup olmadiginin ayrilmasinda
pozitron emisyon tomografi (PET) kullanilabilir?¢. (Resim 2)

Resim 2. Fat pons

MRI'nin kullanilmaya baglandigt 1990 yiindan 6nce uygulanan, anjiyografi, pnemo ensefalografi,
sisternografi, eko ensefalografi, eletro ensefalografinin artik tani degeri yoktur. Gériintiileme yontemi ile
timorin, glvenilir histolojik ve lokalizasyon tanisi yapilir. Bu nedenle BST” lerinde biyopsiye gerek yoktur.
Ustelik biyopsi ile alinan spesmenin %25 i yetersiz, %30’u non diagnostiktir. Hastanin tedavisine ve
sonucuna katki saglamaz, mortalitesi %3, morbiditesi %04’ tiir227.28,

Biyopsi supratentorial veya trans serebellar yolla alinsa da traktus nervi trigeminusu zedeleme sanst oldukca
fazladir ve siddetli agr1 duyulur. Eger gériintilleme yontemi ile tant koymada yanigtya disersek (%20 olguda)
atipik lokalizasyonda ve bulguda, non neoplastik kitle olma ihtimali varsa, tant degeri %96 olan gbrinti
destekli stereotaktik biyopsi yapilabilir!0.18.29,30,

Biyopsi supratentorial yapilacaksa koroner sttiiriin 3-4cm lateralinden lateral ventrikilleri styirarak,
infratentorial, transserebellar veya transpedinkiiler yollarla yapilir.
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BST Siniflandirmasi

Onceleri timor yerleri tam olarak lokalize edilemez, kabaca tasnif yapilirdi. MRI tanida kullanilimaya
baslandiktan sonra farkli biyolojik ve klinik gériintimler tasnifte kullaniddi. Béylece BST” leri radyolojik
gorintl, lokalizasyon, timér hiicre tipine, differensasyon derecesi ve yayilimina gére stniflandirildi.

Lokalizasyonuna gore: 1.) Mesensefalon a.) Tektal b.) Pedinkiiler 2.) Pontin 3.) Meduller 4.) Serviko
meduller bilesek timorii olarak siniflanit.

Yayilimina gére: Once diffiiz ve fokal diye ikiye ayrilmis daha sonra bunlara ekzofitik tiimérler ilave
edilmistir. Boylece yayilimina gére 1.) Fokal intrinsik timér 2.) Dorsal, lateral ve ventrale ekzofitik timér
3.) Diffiz infiltratif timor diye stnuflanmistir!318.20.31,

Fokal intrinsik tiimé6r: BS’ nin herhangi bir bolimiinde ortaya ¢ikar ama ¢ogunlugu serviko medullar
bileske, midbrain, medullada, nadiren de ventral ponsta bulunur. BS icinde kéken alip ylizeye dogru biiyiirler,
yiizeyin disina ¢ikarlarsa ekzofitik timérden bahsedilir. Diffiz timdre gére daha iyi prognozludur, distik
gradelidir, uzun siire semptomsuz kalabilitler (indolent timér), operasyona uygundurlar, demarkasyonu
iyidir, gross total rezeke (GTR) edilebilirler¢-222331. ( Resim 3).

Resim 3. BS iginden koken alip yiizeyin disina ¢ikan ekzofitik, solid ve kistik tiimérler siklikla serviko
mediiller bileskeden cikar.

Cogunlugu kistik ve pilositik astrositomdur, dérdiincii ventrikiile dogru biyiir. Ikinci siklikta
mezensefalonun tektal bélgesine yerlesir, akuaduktusu tikayip hidrosefalusa neden olur. Ugiincii siklikta da
serviko medullar bélgede yerlesir ve diffiiz gliomdan ayrilmalidir. Semptomlar sonra ortaya ¢ikar, uzun stire
sonra ponsta 6 ve 7. kafa cifti, ntikleer lezyonu, bazen kars: tarafta hemiparazi ile uzun traktus arazi gosterir
(milland gubler sendromu), medulla da alt grup kafa cifti ¢ekirdeklerini tutarak yutma giiclugii ortaya ¢ikar.
Kist ve mural nodilt olabilir, biytik fokal timér, diffiz infiltratif invaziv timérle karisabilir, MRI
gorintileme T1 de hipointens degisik derecede kontrast tutan kitle tespiti ile ayrilir, bazen kavernoma ya
benzeyebilir, etrafindaki hemosiderin ve multipl epizotik kanama gorintii ve hikayesi ile ayrilr.
Operasyondan sonra %701 5 yil yagar®!5.1831,

Ekzofitik tiimér: Timor mezensefalon, medulla, serviko medullar bileskede, cogunlukla posterior ve
laterale dogru cikintt yapar, sadece nadiren bulundugu ponsta ventral ekzofitik ¢ikinti olur, infiltre olmaz
ponsu yukart dogru iter. Ekzofitik gliomu ilk kez Hoffman 1980 yilinda tarif etti. Siklikla medullanin icinden
4. ventrikiile dogru ekspande olur, iyi demarkasyon verir. Dérdincti venrtrikiiliin subependimal bolgesine
yetlesir altindaki dokuya infiltre ve invaziv olmadan, deplase ederek ve traktuslar boyunca yayilir, uzun siire
indolent kalir. Dekussasyon piramidalis ve traktuslar timoriin biiyiimesini engeller, bu nedenle rostrale ve
kaudale biyiime sinirlidir, cogu pilositik ve distik dereceli astrositomdur, anaplastik astrositoma ve ganglio
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glioma daha az gériliir. %75 obstruktif hidrosefalus ortaya ¢ikar, intra kranial basing (ICP) artisina baglt bas
agrist, bulanti, kusma, ataksi, kranial sinir ve uzun traktus arazlari gorilebilir!>20.24.31.32,

Bazen ekzofitik timor laterale ponto serebellar késeye (PCA) dogru ¢ikarak, cogu akustik nérinom olan
PCA tim6rini taklit eder!?.(Resim 4).

Resim 4. Lateral ekzofitik tiim6r PCA timérleri gibi bulgu verir, onlar gibi ameliyat edilir.

Bu tiimérlerin: medulloblastom, ependimom, serebellar astrositomdan ayrilmalart gerekir, GTR’e edilir, ama
gaye bu olmamalt beyaz cevher traktuslar GTR’a uygundur. Post op rezidual timér olup olmadigina bakilir,
hastalarin %67-100’4 5 yil yagar, komplet alinmamussa rezidual timér takip edilir®1433,

Diffiiz infiltratif invaziv intrinsik tiimér: Biiyiik cogunlugu ponsa yerlesir, kétii prognozludur, hudutlar:
belirlenemez, demarkasyon yoktur, irregiiler yapiya sahiptir, vertikal ve transfer yayilim gosterir. Histolojik
ve biyolojik olarak malign kabul edilir, agresiv, invaziv, hizla progresyonla bilateral yerlesim gosterir, nadiren
multipl odaktan baslayabilir, nadiren de komsu hemisferlerden BS invaze olabilir. Multipl kranial sinir ve
uzun traktus arazlar goriliir, bu timore ¢ogunlukla NF; eslik eder, cerrahi miidahaleye uygun degildir,
ekzofitik kismi varsa alinabilir!>17.18.25,32 (Resim 5).

Resim 5(A-B). Diffiiz, infiltratif, invazif tiimor ¢ogunlukla ponsa yerlesir, irregiiler yapiya sahiptir,
ventrikiil ve transfere yayilim gosterir.
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Midbrain Ttmorii: Tektal ve pedinkil timétlerinden ibarettir.

Tektal tiimor: Nadirdir BST” lerinin %5’ kadardir, cogunlugu kiiciik fokal diisiik dereceli pilositik fibriler
astrositomlardir, uzun siire sessiz kalabilir. (Resim 6 A-B).

Resim 6(A-B). Fokal ve tektal timétler diigiik dereceli, uzun siire indolent kalabilirler.

Daha sonra gorilme sikligina gére: Disiik derece veya anaplastik ganglioglioma, ganliositoma,
oligodendroglioma, ependimoma, 4cm? civarinda hacime sahip hamartoma ve PNET gériilebilir ve bunlarin
%311 maligndir, semptom verseler bile olduk¢a uzun strelidir. Presefalik timorler, er ge¢ akuaduktusu
tikayip hidrosefalusa neden olabilitler, pineal bélgeye yakinsa yukari bakis paralizisi ve argil robertson pupili
semptomlart ile Parino sendromu gorilebilir(Resim 7).

Resim 7. Presefalik tiimorler akuaduktusu tikayip hidrosefalusa neden olabilirler.

Yirime bozuklugu, ataksi, strabismus, vertigo, kafa sallanmasi, weber, benedik sendromu ortaya ¢ikar, okul
performansi diiser nadiren de epilepsi gecirebilir>10:18:23,34,

Bu bolgedeki biiytik tlimérler agresif seyreder, erken dénemde tektal plate kalinlasmasi ile hidrosefalus ortaya
ctkar. Ventrikiilo peritoneal shunt (VP sant) veya t¢ilinci ventrikiilostomi yapilir, timér GTR edilir?831.

Pedinkiil tiimérleri:Cogunlugu disitk dereceli kistik astrositomlardir ve GTR edilebilitler, morbiditeleri
olabilir ancak uzun siirede iyi netice elde edilir, kiiciik timor opere edilmeden takip edilebilir, blytik timérler
once debulking yapilir, sonra GTR edilir (121831,

Pontin Tumor: Biyik cogunlugu ventral ponstan ctkan simetrik, ekspansiv, infiltratif, intrensik yayilan
diffiiz gliomdur, malign davranishdir, timér basladiktan sonra %55’ine 1 ayda, %80’ine 3 ayda tani konur
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ve hizl biytir. Cocukluk ¢agi BST” lerinin %75-80%, yetiskinBST” lerinin %45-50’1 hizli buyir. Cocuklarda
5-10, eriskinlerde 20-30 yasta sik goriiltir>!533,

Resim 8 (A-B). Pontin tiimérler gogunlukla ventral ponstan ¢ikar %50 oraninda BA kusatur.

BST’ lerinin %50’ si pons gliomudur, %50 den fazla olguda baziler arter (BA) (Resim 8 A-B)timor tarafindan
kusatilir, traktus boyunca yayilir, rostalde midbrain kaudalde medullaya infiltre olur, serebellar pedinkuleri
ve 4. ventriktli kaldirir ve posteriora dogru iter bu dénemde %20 oraninda hidrosefalus ortaya cikar ve
leptomeningeal yayilim goriiliir?33135. (Resim 9).

Resim 9. Rostralde midbraine, kaudalde medullaya, serebellar pedinkiile infiltratif olarak 4. ventrikiilii
arkaya iter %20 oraninda hidrosefalusa neden olur.

Tumorlerin histolojik tanisinin; %86’st diffiz fibriler astrositomadir. Bunun derecesi 11 dir. Ancak bunun
cocuklardaki gériiniimii supratentorial yusek dereceli astrositoma gibidir. Diger timotler sirast ile PNET,
AT/RT, ependimoma, glioblastoma multiforme (GBM) dir. GBM %50 novo SC kaynaklt primer olabilecegi
gibi diistik gradeli astrositomanin transformasyonu ile olusan sekonder GBM olabilir589.

Bunlarda ERB, over expresyonu, pten mutasyonu Ozellikle eriskinde sik goriiliir. Cocuklarda ise P53
mutasyonu 17. kr kayb: Epidermal Growth Factor Receptor (EGFR)amplifikasyonu daha sik gértlir. GBM
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otopsilerinde 1p, 7q, 7p kazanimi 10q kayb: onkogen ve timor supresor gen kaybi stk goriliir, pontin
gliomlarda nadiren epilepsi agiga ¢ikar, cogunlukla 6 -7 niikleer paralizisi stk goriliir, isitme kaybs, diplopi
stktir. MRI ile teshis edilir, T1” de hipo, T2’ de hiper intens gorilir, degisken gadolinium tutulumu
mevcuttur, kontrast tutulumu prognozla ilgili degildir. Cocukta kontrast tutulumu daha azdir, genel olarak
MRTI’ de yaglh pons mevcuttur. Pons’ un hassas bélgeleri tutuldugundan giiniimiiz sartlarinda ameliyat
mumkin degildir, tedaviye katkisi olmadigindan biopsi 6nerilmemektedir. Tamdan kugkulaniliyorsa
stereotaktik biopsi yapilabilir. Hidrosefalus mevcutsa tciincti ventrikillostomi veya ventrikiilo peritoneal
(VP) sant takilabilir29:30:3336,

Asil tedavi radyoterapi (RT) dir, 54-60 Gy lik 1s1n verilir, 3 yasindan kiigiiklere verilemez, %70 hastada klinik
diizelme goriilir. Eriskinde RT” ye cevap gocuktan iyidir, RT’den 6-7 ay sonra progresyon baslar. Bazen 70
Gy kadar sua verilebilir, 78 Gy den fazla verilen sua nin faydast yoktur. Geng ¢ocukta prognoz, yaslt cocuktan
daha iyidir. Nadir de olsa spontan remisyon bildirilmistir. RT tamamlandiktan 6 hafta sonra fokal alan
lateraline 180c Gy 1511 verilirse %50 olguda remisyon uzun siirer, %85 si 5 yil yasar. SC ve kemo terapi (KT)
yapilir. Kan beyin bariyeri bozulunca etki artar, temazolamidin etkisi tartismalidir. DNA tamiri icin
molekiiler gen terapisi, pro inflamatuar sitokin IL13 salgisint inhibe eden tedavi kullanilir, ¢linkd %70 olguda
I1L13 reseptorii astrt ekspresyonu meveuttur3e:37,

Medulla tiimérleri: Biiyiik cogunlugu fokal veya posteriora 4. ventrikiile dogru ¢ikmus eksofitik timordiir.
4. ventrikilt doldurursa hidrosefalus meydana gelir. Lateral ekzofitik timér varsa PCA timoriint taklit eder,
%70 alt kranial sinir tutulumu, %53 uzun traktus arazi, %87 serebellar disfonksiyon, ses kisikligl, kusma,
bulanti, ataksi, aspirasyon pnémonisi mevcuttur. Bazen bu bulgular 6n planda oldugunda hasta gastro
intestinal sistem tarafindan takip edilir. Genellikle timér GTR edilir, bazen debulked ile hacmi azaltilir %657
5 yil yasar®20.(Resim 10).

Resim 10: Medulla timort.

Serviko mediiller tiimérler: Ortalama 7 yasinda pik yapar, en stk tst servikal kord dan ¢ikan distik dereceli
astrositom goriliir. Yukari seyirle medullaya ulasir, bulgular daha ¢ok servikal spinal korda aittir, tedrici artan
glicsiizliik, boyun agrisi, paresteziler gorilliir,ikinci siklikta gangliomlar goriliir, bu grup timotler, traktus
boyunca invazyonsuz biyiirler bu nedenle beyin timérinden daha ¢ok intraspinal timére benzer, spinal
bulgular hakimdir, infiltrasyon yapmazlar, iyi demarkasyonlart vardir, dekussasyo ve piamateri gecemezler,
burada ekzofitik c¢tkintt yaparlar. MRI’de servikal kord icinde medullay1 yukart dogru iten hipointens kitle
gorilir, ikinci bir grup dekussasyo piramidalisi gecerek sisterna magnaya uzanir, obeksi tutar dordinci
ventrikiilii tikarsa hidrosefalus meydana gelir, mural nodilllii kistik olabilir. Alt grup kranial sinir lezyonu ve
buna bagli aspirasyon pnémonisi yaparlar, bu grup medulla timérint taklit eder malign seyirlidir, MRI’de
T1’ de hipo T2’ de hiperintens gorilurler, tedavi GTR dur. Distik derecelilerde sonug ylz gildurtctudir.

Arsiv Kaynak Tarama Dergisi . Archives Medical Review Journal



Haciyakupoglu ve ark. 81

Infiltratif olanda operasyonda traktuslari zedelememek icin D'TT traktografisi yapihir. Beyin sapinin etkilemesi
prognozu kétiilestirir, Adjuvan KT ve RT den faydalanit720. (Resim11).

Resim 11. Serviko mediiller tiimér gogunlukla dekussasiyo pramidalis ve traktuslari gegcemez, bazen
sisterna magna, 4. ventrikiil ve PCA’ y1 doldurarak hidrosefalusa neden olabilir.

Cerrahi Tedavi: Kafatasina ilk cerrahi miidahale mezolitik ¢agda yapilmistir. Kafatasina agilan trepandan
sonra, kafa kemiginin biiylimesi bu hastanin 6lmedigini gosteriyordu. Galen (130-200), Andrea Vesalius
(1514-1564), Thomas Willis in (1621-1675) ¢alismalart beyin timotlerine cerrahi miidahalenin yolunu actt.
1lk kez 1884 yilinda Richman Godlee fokal epilepsi geciren hastanin tiimériinii lokalize ederek opere etti.
Hasta bir miiddet sonra enfeksiyon nedeniyle eksitus oldu.

Modern beyin cerrahisi 19.yy da anestezi, asepsi, serebral lezyonun nérolojik lokalizasyonunun belirlenmeye
baslamast ile ilerledi. Ancak 20. yy kadar timor nedeniyle BS’na yeterli cerrahi miidahale yapilamadi.

Bunun sebebi, BS’inda hassas boélgelerin yaygin olmasi, timériin kritik stritktiirlere invazyonu, yiksek
rekiirrens olmast, timdr lokalizasyonlarinin kesin olarak tespit edilememesidir. Bu bélge; retikiiler
formasyon niikleuslari, refleks arklari, cesitli ve 6nemli merkezlere baglantilarinin oldugu énemli ¢ekirdeklere
sahiptir. Kafa ciftleri, niikleuslar1 ve sinirleri burada bulunur, retikiiler formasyonun uyanikligin devamu icin
gerekli oldugu, 1940-50 yillarinda Morozzi'in arastirmalart ile agiga cikarildi. Bu bolge solunum,
kardiyovaskiiler islevi, kas tonusu, biling diizeyi, farkinda olma, duyusal uyarilara uygun motor cevabin
dizenlenmesinde rol oynuyordu. Ayrica katekolaminler, indolaminler, enkefalinler, ¢ok sayida
nérotransmitter salgilar. Ustelik bu bolge tiimérlerinin ¢ogu diffiiz, infiltratif, invaziv ve malign kabul
ediliyordu. Bu nedenle cerrahi endikasyonun olmadigina inaniliyordu. Ozellikle tanida MRI kullanilmast
perfiizyon, diffiizyon, fonksiyonel, MRI spektroskopi ve DTT nin tanida kullanilmast ile timorlerin, ¢evre
nikleuslatla, traktuslarla iligkisi ve timo6r bolgesinin net olarak lokalize edilmesi histolojik tani, biyolojik
davranisinin anlasiimasi, ultrasonik aspiratér, lazer gibi yeni operasyon aletlerinin bulunmast BST” ne
miudahaleyi kolaylagtirdi!4.2431,

Aslinda bir doku ne kadar 6nemli merkezler icerirse icersin timor infiltratif olmadikca cevre dokulart iterek
kendine yerlesebilecegi lokalizasyon kazandirabiliyorsa zararsiz giris yolu bulunup giiniimiiz teknikler ile
cikartilabilir.

BST’ leri ¢ikarilirken maksimal ekspojur, minimal veya hig traksiyon yapilmamali, merkezden perifere dogru
rezeksiyon yapilmali, nérolojik defisit olmamali, sekonder hidrosefalus gelismemeli, BOS yollart tikalt ise
acilip akisin devamli diizenli olmasi saglanmalidir (Resim 12).
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Resim 12. Tumor; santralden perifere dogru rezeke edilir, timérii normal doku ¢evreler.

Hidrosefalus nedeniyle hasta duskiinse; genellikle cerrahlar operasyonu geciktirmeye meyillidirler ancak
hastanin semptomlart beyin sapt stritktirlerinin basi altinda kalmasindan ileri gelebilir bu nedenle erken
operasyon onemlidir. Hastaya antiédem tedavisi zaman kazandirabilir, ventrikiiler drenaja alinabilir, ancak
dikkat edilmelidir. Kontrolsiiz yapilan drenaj yukari herniasyonla posterior serebral arterler tentoryum da

insisura tentoride sikisarak korlige, beyin sapinda kanamaya, mortalite ve morbiditeye neden
olabilir(Resim13).

Resim 13: Ventral ekzofitik pontin gliom: diensefalon, pre ve supra kiazmatik sisternalara, kontrolsiiz

ventrikiiler drenaj, supratentorial herniasyona ve subdural hematoma neden olabilir. Parsiyel rezeksiyonda
belirgin diizelme olur.

Tleri derecede hidrosefalus yoksa, t¢lincii ventriktlostomi yapilabilir, VP sant takilabilir, hastada kusma,
bulant1 varsa eletrolit bozuklugu tabloyu agitlastirir. Operasyondan 6nce profilaktik, antibiyotik verilmeli,
idrar sondast takilmali, intra arteriyel kantl konmali, hasta ¢ocuksa operasyondan 6nce ve sonra mental,
fiziksel durumu, gelismesi takip edilip tedavi edilmelidir. 4 yas Gstii cocuklara ndropsikolojik test, 3 yas
tizerinde vineland adaptive davranis testi yapilmalidir>102425 Peritiméral 6dem varsa deksametazon
baslanmals, eger timdriin malign oldugu distintliyorsa pre op spinal MRI ¢ekilerek post op ¢ekilen spinal
MRI gériintiisiiniin metastaz m1, kan mi, debridatlarmi ayrilmahdar.
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Operasyonda amag, leptomeningeal debositler dahil nérolojik defisit olmaksizin GTR dur. Eger timér
germ hiicreli timérlerde oldugu gibi KT ve RT ye iyi cevap veriyorsa hastay: riske atmaya gerek yok, alnacak
timorin maksimali alinir, béylece RT ve KT’ ye daha iyi cevap vermesi i¢in sitoreduktiv cerrahi yapilmis
olur. Hastada germ hiicreli tim6r dustiniliiyorsa alfa feto protein, beta human koryonik gonadatropin
hormon, plesantal alkalen fosfotaz bakilmali, gériintt diffiiz gliom gibi degilse, kesin tanida siiphe varsa,

stereotaktik diagnostik biyopsi alinabilir, bu bize rezeksiyon sinirini bildirir, tedavide bizi yonlendirir
(5,22,23,38)

Néroanestezi ve hasta pozisyonu; ¢ocuklarda hava yolu farkli, kan volimi az, saclt deti ince ve nazik, kolayca
hipotermi, hipovolemi, anemi gelisir. Sulkuslar giruslar iyi gelismemistir, planl disseksiyon ve cerrahi koridor
acmaya musait degildir.

Lokalizasyonuna gore timor cerrahin seviyesinde elleri ile kolayca ulagabilecegi durumda olmalidir. Posterior
fossa timérlerinde ¢ogu cerrah hastayl oturur pozisyonda opere eder, bu pozisyonun avantajlart yaninda
dezavantajlart daha ¢oktur. Timor iyi ekspoze edilir, mikroskop iyi ayarlanir ve dokular daha iyi goriiliir,
hemoraji ve beyin 6demi sismesi minimal olur, ancak cerrahin elleri yukarida oldugundan yorgunluk fazladir.
Kardiyo vaskiler instabilite meydana gelir, postiiral hipotansiyon gelisir, pndémosefalus, intra serebral
hematom ve serebral hipoperfiizyon meydana gelebilir.

Hava embolisini 6nlemek i¢in dizler bikilir, koltuk altina kadar basing¢lt gémlek giydirilir, hasta hidrate
edilir, bu pozisyonda bagin 3 noktada pinle tespiti gerekir, bu 18 aya kadar yapilmaz, 18 ay 5 yas arasi
kontrolli yapilir, 18 ay altinda horseshoe(at nalt baslk) kullandmalidir. Oturur veya prone pozisyonda
boynun astr1 fleksiyonundan kaginilmali, cene gbgiise 2 parmaktan fazla yaklastirilmamalidir. Basin iki yanina
yasttk konulmali, gbz pomad: strtlmeli, ped ile gbzler desteklenmelidir. Prone pozisyonunda endoktrakeal
tipte king meydana gelebilir, diizeltilemiyorsa nazal entitbasyon gerekir.

Infratentorial timérlerde anti epileptik ilaca gerek yoktur. Endotrakeal tiipiin sag bronsa girip girmedigi
kontrol edilmelidir. Cocuklar ¢ok kolay hipotermiye girebilir, bunun icin gerekli énlemler alinmalidir.
Prekordial doppler ve CO2 monitérii takilmalidir (5:39),

Operasyonda timérin lokalizasyonu igin: 1.) Stereotaksi kullanidabilir, dokuya giris noktasini, yolunu,
timériin yerini gosterir, operasyon yapilmazsa bile biyopsi alinabilir. 2.) Intraoperatif USG; subkortikal
lezyonlari gésterir 3.) Neuroendoskopi; ventrikill ve ventkiil ile iligkili ameliyatlarda BOS ile ilgili ti¢inci
ventrikillostomi pellusidotomide kullaniir, timér bu yolla da alinir alinmazsa da biyopsi alinabilir. 4.)
1ntaroperatif MRI; operasyon aninda 3 teslalik MRI ile timoriin kesin yeri, distorsiyone bélgeler, alinan
timo6r miktart residiv belirlenir?!5.30,

Bu nedenlerle 6zellikle 4 yasindan kiigiik cocuklarda olmak tizere BST” de prone pozisyon tercih edilir, orta
hat infratentorial yaklagimla timér ekspoze edilir. dorsal ekzofitik ve fokal meduller, pontin, timdrlerde
concorde pozisyonu denen modifiye prone pozisyon tercih edilir.

Operasyon alant diiz olacak sekilde boyun 6ne cerrahtan uzaklasacak sekilde 30° fleksiyona getirilir sirt eleve
edilir, boyun fleksiyonunda jugular venlere bast olmamasi énemlidir, mutlaka drenaj saglanmalidir. Deri
insizyonu ortadan uniondan C2 ye kadar uzatilir, transfer sinlisten foramen magnuma kadar kraniektomi
veya kraniotomi yapilir!>26:39,

Palpasyonla, dura sertse ventrikiillostomiden veya sisterna magnadan 10-20cc BOS alinir, transfer sintisten
C2’ye kadar dura Y seklinde agilir, timér servikomeduller bolgede ise suboksipital kraniotomi ne kadar az
yapilirsa post op kifoz o kadar az olur. Tim6r medullar bélgede ise sisterna magna agtlir, alt vermis yarilarak
ventral ve lateral BS’na girilir. Tumor lateral medulla veya ponsta ise prone supine / obligue, lateral veya
parkbench ve lateral oblik pozisyonu kullanilabilir. Bu pozisyonlar hastanin; boynun durumu, timér
buytkligi, korumak istedigimiz kranial sinir, cerrahin alistk oldugu duruma gore ayarlanir, operasyon alani
tste gelecek sekilde aksillar roll konarak bacaklar flekse edilip aralarina yasttk konur, bel ve kalgalar
desteklenerek hazirlanir. Bas civili baglikla fleksiyona gedrilerek 150° asagiya cevrilerek retromastoid
kraniektomi ile transfer sinis ve sigmoid siniise kadar olan alan eksplore edilir. Bu pozisyonlarda,
mikroskopta iyi gbris elde edilir, hemoraji ve beyin de sisme az gorilir, cerrahin eli yukaridadir.
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Kardiyovaskiiler instabilite ve postiiral hipotansiyon, hava embolisi, pnémo safalus, intrakranial hematom
ve serebral kan akiminda problem olmaz!>2331,

Fonksiyonel MRI: 8 yasin iistiindekilere belirli hareket ve konusturularak, sensori motor merkezler belitlenir,
timor rezeke edilirken bu merkezlerin zarar gérmemest saglanir.

DTT: Piramidal traktus gibi beyaz cevherdeki ana yollart gbsterir, timétle iliskisi saptanir, navigasyon yapilir.

Flair MRI: kontrastlt kontrastsiz ¢esitli frekanslarda cekilir, timoriin tuttugu kontrast, rezidiel ve rekiirren
timori gosterir, operasyon da anatomik oryantasyon ¢ok iyi olur, hudutlart kesin olmayan diisik derece
timor rezeksiyonunda yol gostericidir226,

Elektrotizyolojik monitér: motor uyarilmis potansiyel (MEP), somatosensorial uyarilmis potansiyel (SSEP),
beyin sapi isitsel uyardmus potansiyel (BAEP), kranial sinir ve nikleus stimiilasyonlart motor ve sensorial
traktuslarin etkilenip etkilenmedigini gbérmek icin monitdrize edilir, bu odaklarin uyarilmasi ile sinyaller alinir
ve maksimal timoér rezeksiyonu saglanir. 4 yasindan buyik ¢ocuklarda kranial sinir nikleuslariin 4.
ventrikil tabaninda fonksiyonel uyarimlarla haritalama yapilir béylece timér ekstirpasyonu ve non
fonksiyonel giris yeri oldukc¢a giivenli bir sekilde tespit edilir. Kortikal haritalama 8 yasindan buytk
cocuklarda uyanikken yapilir, striktiirel lezyon varsa: grid’ler 1cm derinlige sokularak haritalama yapilmakta,
4 yastan kiiciik cocuklarda 4. Ventrikil de non foksiyonel koridor bulmak zordur. USG, DTI, SSEP, MEP,
BAEP, elektromiyografi (EMG) multi modal EP yapilarak bu zorluk asilmaya ¢alisilir!0.15.25,

Tumor Rezeksiyonu: Posterior ekzofitik pons, medulla, serviko medullar timotlerine klasik posterior
fossa actlimi ile ulasdabilir.

Fokal Tumor: bu tiimdtler iyi demarkasyon hattina sahiptir, timor orta konumda yerlesmisse orta hat, lateral
de ise retromastoid bolge eksplore edilir. Orta hat timdtlerinde serebellomedallar sistern (sisterna magna)
acilir, tonsiller ayrilir, timoér seviyesine gore alt vermis orta hattan insize edilerek ayrilir, 4. ventrikil
tabaninda kranial sinir niikleuslart ve traktuslar daha 6nce belirlenmis oldugundan tekrar gézden gegirilir. BS
stritkttrleri kesin olarak tespit edildikten sonra tiimére ait diskolorasyon olup olmadigina bakilir, (kist, solid
kisim, nodil ekzofitik bélimi var mt yok mu diye bakildiktan sonra) alt karanial, 6-7. sinire ait kollikulus
fasialis bolgesine yakin olmamak kaydiyla uygun giris alan1 belirlenir, eger afonksiyonel alan belirlenmesinde
zorluk varsa USG’ den yararlanilir, BS insize edilerek tiimér eksplore edilip, kist varsa icine girilerek etraf
dokular1 zedelemeden solid kisim eksize edilir. Solid kismz1 buyiikse 6nce merkezden perifere dogru debulke
edilir, ince uglu aspiratér kullanilabilir. Tumér bening; KT, RT’ye cevap verebilecek ise agresif operasyondan
kacinilir, timor subtotal cikartlir. Bunun disindaki timorlerle cevre dokudan titizlikle disseke edilir. DTI
gorintiisine gore traktus ve nitkleuslarin yerleri ve timor etrafinda glial bariyer olmadigim gbz 6niinde
bulundurularak bu bdlgeyi zedelemeden GTR yapilir. Cevre dokudan timér ayrilirken cevre dokunun
yapisinin bozulmamast igin lazer bipolar koagulasyon kullanilmaz ve travmatize edilmez2'-31.35,

Midbrain’de ekstra okiler nikleuslar konjuge bakis merkezi, pons’ta kollikulus fasialis, medulla’da retkiiler
formasyonda solunum merkezi, alt grup niikleuslari, servikomedullar bileskede; sensorimotor yollar, basi ile
yasstlasan ve distorsiyone olan kortikopsinal traktus, travmaya olduke¢a actk ve kolayca lezyon olabilecek
konumdadir.

Dorsal ekzofitik tiimér: Tumor genellikle tonsiller ayrilinca sisterna magnada da goriliir, goriilmiiyorsa
inferior vermis bipolarla koagule edilip, ayrildiginda tespit edilir, tim&riin ventral ve kaudal kenart belitlenir,
4. ventrrikill dorsal duvart ince ise timor igine girilip debulking edilir, istenirse ultrasonik aspiratér yardimi
ile timorin BS’a girdigi yere kadar kolaylikla alinir. BS’a girdigi bolge timor icinde kalmak kayd: ile
merkezden perifere rezeksiyon edilir. Operasyon esnasinda EMG, SSEP, MEP gibi erken uyart sinyallerine
dikkat edilmelidir. Cogu cerrah rezidl timér birakmak istemez ancak subtotal rezeksiyonda bile hastanin
uzun siire yasayabilecegi unutulmamalidir31933,

Servikomediiller tiimérler: Ust servikal medullaya da spinal timérlerde oldugu gibi 11 nolu bicak veya
cerrahi lazetle dorsal root giris alanina dikkat ederek insizyon yapilir. Yiizeyin hemen altinda timér ve varsa
kist goriliir, piamater agilinca 7,0 prolenle traksiyone edilir ve kordun mobilize olmast igin dental
ligamentlerde kesilebilir. Timor iyi lokalize edilemiyorsa USG kullanilabilir timérin stperior ve inferior
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polune kadar insizyona gerek yoktur kavite icinden distal pol nispeten kolay rezeksiyon edilir, eger rostral
pol kaviteden iyi belitlenip kesilemiyorsa insizyon yukartya uzatdabilir medulla genellikle yukart dogru
itilmistir. Kranial ve kaudal de asir1 traksiyondan kaginilmalidir. Cinkd rostal traksiyonda solunum
bozuklugu, arreste, alt grup tutulumu olabilir. Posterior inferior serebellar arterin (PICA) travmatize
olmamasina 6zen gosterilmeli, timér énce ince uglu ultrasonik aspiratérle veya mikro cerrahi teknikle
debulked edilir. kord ve traktuslar distorsiyone olmus, gerilmis, yassilasmis ve incelmistir, kolay lezyona
ugrar, bu nedenle monitdr sinyallerine dikkat edilmelidir. Timér GTR edildikten sonra hemostatik ajan
kullanilmadan hemostaz yapilir. Timérle hemostatik ajan ameliyat sonrasi ¢ekilen MRI'de rezidii timor ile
karistirilabilir. Dura greft ile de olsa su sizdirmaz bir sekilde kapatilir!41538 (Resim 14).

Resim 14. Servikomediiller timoér: Ekzofitik, 4. ventrikiil i¢ine ekstansiyon, hidrosefalus, inregiiller
goriinlim mevcuttur.

BS timoérlerine bu yaklagimlarin disinda, mezensefalon timérine genis silvian disseksiyonla pterional
yaklasilarak optiko karotid, ve kortiko okulomotor tggenden ventral ve lateral mezensefalon timori
ctkartilabilir. Mezensefalondan pineal loja III. vetrikile uzanan tiimérlerde; oksipital interhemisferik
transkallozal yolla splenium agcilarak ulagilabilinir.

Tektum timorlerine suboksipital yolla tentoryum acilarak ulasilabilir, supratentorial uzanimlar da rahatlikla
alinabilir.

Pons ve mezensefalon lateralindeki lezyonlar infratemporal yolla tentoryum agcilarak koroidal fissurun
icindeki koridorla ulasilarak rezeksiyon edilebilir. Lateral ekzofitik tlimorlere PCA timotleri gibi presigmoid
veya retrosigmoid yolla kranial sinir arasindan veya etrafindan rezeksiyon edilir.

Operasyondan sonra hastanin durumuna gére nérosirurji yogunbakim tinitesinde rutin bakim yapilmalidr.
Ozellikle ¢cocuklarda, eletrolit, hormonal, epilepsi takibi yapilmali, analjezi saglanmali serebellar semptom,
mutizim, nérolojik bulgular, kranial sinir parazileri, bulanti, kusma sikayetleri takip edilmeli ve mimkiin
oldugu kadar giderilmeli hasta yaninda aileleri de bilinclendirip desteklenmelidir33-3435,

Rekiirrens rezidiiel tiimor indentifikasyonu igin zamana ihtiya¢ vardir. Ilk 72 saatlik MRI’de travmatik
dokunun kontrast tutmast, methemogloblin bizi yaniltir, daha sonraki spinal MRI ile metastaz takip edilir,
pre op MRI ile kiyaslanir, operasyon anindaki kanamalar birka¢ giinde rezorbe olur hastada sant varsa
bununla da metastaz olabilir. Cocukluk ¢aginda dusiik derece gliomlar, genellikle anaplastik transformasyon
gOstermez, ancak anaplastik gOrinim verebilir, bu nedenle patologlar uyarilir. Desmoplastik
medullablastoma, pleomotfik ksanto astrositoma AT/RT yanlslikla GBM, PNET zannedilebilir timétleri
ayirmak icin markerler immuno sitokimya, proliferasyon indeksi, sitogenetik analizler yapilir.

Kemoterapi(KT): Distik derece gliomlarin progresyonunun kontrolinde 6nemlidir. Ependimoma, distik
derece glioma, pilositik astrositoma, grade II astrositoma da agresif cerrahi gerekir. BS, hipotalamus, optik
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sinir, optik traktusu tutan bazt timorlerin her zaman GTRu mimkin degildir. GBM, medulloblastom,
ependimoblastoma, germ hicreli timér GTR yapilsa bile yitksek rekiirrens sikligina sahiptir. O nedenle
siding metastaz ve rekiirrens yapar28.35.39,

Germ hiicreli timérler gibi bazi timérlerde KT ve RT ye ¢ok hassastirlar, bu nedenlerle GTR’ da hastayi
riske etmeye gerek yoktur. Adolesandan énce kognitif ve endokrin bozukluk yaptigindan RT dozu distk
tutulup KT yapilir.

PNET ve medulloblastom da farksiyonel 2, 3, 4 Gy’ lik, kraniospinal RT yapilirken, aynt anda dustik doz
Vincristine verilir. RT” den sonra Camustine, Cisplatin, Vincristine verilir. Bu tedavi ile hastalarin %86’ st ti¢
yil yasar, ancak ¢ocuklarda bu tedavi 1Q skorunu azaltir, bazen KT’ ye Cyclophosphamide ilave edilir. RT
yapilirken Carboplatin + Vincristin, Actinomycin D, 6 Thioguanine + CCNU veya BCNU, Procarbasine,
Carmustine, Lomustine, Cisplatin, Cyclo Sporin kombine edilebilir!42439,

Yiiksek dereceli glioma: GBM’ de GTR ve RT takiben 6 ay Temozolamid verilir. DNA daki gen tamiri i¢in
6 metil guanine DNA metil transferaz kullanilir. Aynt tedavi anaplastik astrositomada da gecerlidir.

Yitksek dereceli gliomalar, GTR’ dan sonra uzun siire tedavisiz yasayabilir. Carboplatin ve Vincristine
tedavileri post op dénemden sonra rezidii ve rekiirrenslerde etkilidir.

Germ cell timoérler: RT” ye ¢ok hassastir. %90 RT ile 5 yil yasar, KT %84 re soliisyon saglar en ¢ok
Cyclophosphamid, phosphamide, etuposide ve carboplatin kullanilir. Kiigitk dozda KT, RT ile birlikte
kullanilabilir?s.27.31,

Epandimoma ve diffiiz pontin gliom da, AT/RT de KT’ nin etkisi kisithdir. Rapamycin ve deriveleri (Radoo
L) denenmis, sinurh etki saglanmis, subependimal dev hiicreli astrositomada iyi neticeler elde edilmistir.
mTOR sinyalini S¢ kinaz ve protein sentezini inaktive eden Guanozin trifosfata (GTD’ase) bagiml
fosforilasyonunun inhibisyonu hicre biytimesi ve proliferasyonunu engelleyen elF4E ve 4EBP ilaglari da
tedavi de yeni yeni kullanilmaya baslanmistir. Normalde mTOR sinyali artinca kinazlar aktive olur, hiicre
buyiimesi ve protein sentezi artar, buradaki mutasyon hamartin ve tuberin denen anormal protein
yapisindaki hamartomlar beyinde, BS’da beyin disinda bobrek, kalpte, akcigerde sentez edilir ve yertlesir,
mTOR sinyalini engelleyen Rapamycin deriveleri tedavide etkilidir®:1226.27,

Radyoterapi (RT):BST’ lerinin cogu benign, radyosensitif dir. Immatiir beyinlerde, tam gelismemis beyaz
cevherde atrofi ve dejenerasyona neden olur. Noro endokrinopati, retinopati, vaskiilopati (sekonder moya
moya dahil), miyelopati, sekonder anjiopati ve kavernéz malformasyon, DNA’ ya etkisi ile menengiom,
distik ve yitksek dereceli gliom, tiroid karsinomu, diistik dereceli gliomlarin derecesinin artmast, NFi., bazal
hiicreli karsinom, bilissel bozukluklar ortaya ¢tkar. Normalde ¢ocuklarda distik dereceli gliomlarin derecesi
nadiren yiikselir, RT” den sonra malign transformasyon daha sik goriliir.

RT’de doz en az 50 Gy olmali, bu fraksiyonlar halinde verilmeli, fraksiyonlar artirilarak 70 Gy kadar
ctkarilabilir. 78 Gy’den fazla radyasyon dozunun artirilmast hem faydasiz hem de olduk¢a fazla
komplikasyonludur?3.3>,

Stereotaktik radyocerrahi (SRS): sinirlari kesin olan maksimal 10cm? lik alana yitksek doz radyasyon
tatbikidir. Radyasyon multipl alanda multipl acilarla tek seferde verilir. Hedef 6nceden bas fikse edilerek
bulunur, béylece radyasyondan etraf doku zarar gérmez. BS, kranial sinir, hipotalamus gibi bolgeler tahrip
edilmeden tiimore sua verilir. Eger aynt sua fraksiyonel verilirse stereotaktik RT denir. 2,5-3cm den biiytik
timorde fayda saglamaz 3 tip SRS vardur.

Gamma knife radyocerrahi: 201 kobalt kaynagindan ¢tkan foton enetji emisyon esasina dayanir.

Lineer hizlandirict cthazt (LINAC): yiiksek X ray verilen agir metalden hizlandirilmus elektronlar ¢ikartilarak
timor tizerine sevk edilir.

Proton 1s1n cerrahisi: Proton yayilmasindan elde edilir, yiizeye etki etmeden beynin derinliklerinde biyiik
lezyonlara yiiksek enerji verilerek tahrip edilir?!.26.31,
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Immiinolojik tedavi: Ttimér hiicreleri gelismeye, cogalmaya baslayinca immiinolojik sistem farkina varir
ve reaksiyon gosterir. Timor biiyliditkge multi linear diferansasyon ve multi antijenik yap1 kazanir. Salgiladig
maddeler ve faktorletle (glikozaminoglikan, transformin buylme faktérl) antijenik yapilarin lenfositler
tarafindan 6grenilmesini engeller, yine de ¢eperinde timor infiltratif lenfosit (TIL) lerden timér hiicreleri
alinarak konakgt lenfositleri ile karsilatirilir ve timér antijenik yapilarina hassas hale getirilip tekrar konaketya
verilir. Hassas hale gelen T- helper natural killer hiicreleri uyarir, B hiicreler aktive hale gelir. Sitotoksik T
cell hassas hale gelir, makrofajlar mobilize olur ve sitokinler (IL> ILio 1L13) salgilanir majér histokompatibilite
faaliyete gecer sonucta timoér dokusunu destritkte etmeye baslar bu adaptif tedavinin esasidir!s,

Bunun disinda timérde ¢esitli, imminolojik tedaviler denenmektedir. Bunlarin en Onemlisi timér
dendpritlerine karst olusturulan antikorlardir.

Tumorlerde biyiime faktérii (GF) etkisi ile kontrolstiz blylime, intra selliiler sinyaller ve Kinaz (K) etkisi ile
ayarlanir. Bu nedenle GF, K’1 hedef alan bir¢ok antikor gelistirildi. Ancak biiyiik mollu antikorlar, kan beyin
bariyerini (BBB) gecememektedir. Bunlarin yerine kiigiitk mol agirlikli antikorlar elde edilerek intraventz
tedavide kullanilmistir. Bityliik mol agirlikli antikorlar ise operasyonda timor i¢i veya operasyon lojuna
konulmustur. GF iginde en ¢ok kullanilan epidermal GF (EGF) ve VEGF dur. Bunlarin fonksiyon gérmesi
i¢in reseptérinin dokudaki reseptore baglanmasi, bunun i¢in de reseptoriiniin fosforlanmast gerekmektedir.
Bu fosforlanma islemini Tirozin kinaz saglar, sinyal Ras, Raf, Mek, Map, P13K, akt, mTOR, VEGF, EGF
genlerin den gelir ve farnesil transferaz (FT) enzim tizerinden timd&r mitoz, apopitoz, anjiyogenezi diizenler.
FT enziminin kic¢ik mol agulikli inhibitérleri bu nedenle timoér tedavisinde kullanilmaktadir. GF
reseptorleri ve K| intrinsik hiicre sinyallerini, gen ve epigenetik degisim sinyallerini FT tizerinden ayarlar.
Negatif sinyalleri regiile eden timdr promoting fibol ester (TPF) ve Diagil gliserol (DAG) etkisini 6nleyen
antikorlar gelistirilmektedir!.

mTOR hiicre biiylime ve proliferasyonunu 6nler bundaki mutasyon hamartin ve tuberin sentezini yapar ve
BS’da hamartomlar meydana gelebilir. Rapamycin deriveleri mTOR sinyalini inhibe ederek ribozomal
protein fosforilasyonu ve protein sentezini dnler.

Imatinib, mesilat (Gleevec ) gibi kiiciik mol agirliklt K inhibitérleri BBBi kolay gecer ve BST tedavisinde
kullanilir. Insan genomunda bilinen 500 K encode var. Bunlardan 30 tanesi kanser tedavisinde kullaniliyor.

EGF reseptori ve tenascin, insulin like GF, plesantal GF, platelet derived GF, VEGF, Hepatosit
GF/Scalter, yasami, migrasyonu, anjiyogenezisi etkiler antikorlari tedavide kullanilmaktadir.

Bunlarin disinda, 6 guanin DNA metil transferaz (gen ve epigenetik promotér metilasyonu diizenler)
viruslarla aktarilan: suicid gen, citokin (ILi3 IL»), apoptotik gen (kaspaz, ribontiklea rediiktaz enziminin
tahribi) anjiyogenezis inhibitotleri (avastatin. alfibercept, vatanabid trombospodin endostatin), ile biyolojik
tedaviler yapilmaktadir.

Tumotler, pleomorfizm, multilinear differensasyon, heterojenite gibi nedenlerle multi antijenik yapiya
sahiptirler. Bu sebepten dolayt immiinolojik tedavileri zordur. Immiinolojik tedavi igin 100 biyolojik hedef
belirlenip bunlara karst antikor elde edilmistir. BBB saglam oldugu stirece biiyiikmolekiler agirliklt antikorlar
bu bariyeri gecemezler. Bununla birlikte Sinyal iletim yollarint etkileyenRas, Raf, Mek, Mapk, mTOR, PDGF,
VEGF, EGF ve reseptotlerine karst kiigtik molekil agirlikli antikorlar yaklasik 30 K inhibitorii, DNA repair

suicid gen ve bunlarin anjiyogenesis inhibitérleri, RT, KT kombinasyonlart tedavide tmit vaat etmektedir
(21,35,36,37),

Sonug

Beyin sap1 tiimérleri siklikla ¢ocukluk yas grubunda goriilmektedir. Ozellikle 8 yasindan 6nce fonksiyonel
haritalama, yapilamadigindan, timér rezeksiyonu sirasinda afonksiyonel, uygun bir cerrahi giris yerinin
bulunmasi hala problemlidir. Bu nedenle tedavide radyoterapi (3 yastan sonra), kemoterapi, metilasyon
ajanlar;, DNA tamir tedavileri, adaptif terapi ve eger genetik tarama uygunsa, kok hiicre tedavisi iimit vaat
etmektedir.
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