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ABSTRACT

Posterior fossa syndrome is defined as the temporary and complete loss of speech after posterior fossa
surgery which is not related to cerebellar hemorrhage, infection of the cerebellum, degenerative or
neoplastic diseases of the cerebellum. In this review, we aimed to outline the incidence of posterior
fossa syndrome, to define the risk factors for posterior fossa syndrome, to describe accompanying
neurobehavioural and psychologic problems and to speculate about the etiologic mechanisms. The
diagnosis of medulloblastoma and midline location of the tumor are important risk factors for the
development of posterior fossa syndrome. These findings support the hypothesis that temporary
ischemia and edema due to retracted and largely manipulated dentate nuclei and superior cerebellar
pedincles may be the cause of mutism. Informing the family and the patient about the posterior fossa
syndromemust be a component of the preoperative interview and patients who developed posterior
fossa syndrome should be followed for accompanying neurobehavioural and psychologic problems
even after mutism improved.
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OZET

Posterior fossa sendromu, serebellar kanama, enfeksiyon, serebellumun dejeneratif veya neoplastik
hastaliklariyla iligkili olmayan ve genellikle pediatrik yas grubundaki hastalarda goriilen, posterior
fossa cerrahisi sonrasinda  konusma yetisinin gecici olarak ve tiimiiyle kaybedilmesi olarak
tanimlanmaktadir. Bu derlemede posterior fossada tiimérii olan ve posterior fossa cerrahisi uygulanan
cocuklarda bu sendromun gelisme orani, gelismesi agisindan risk faktorleri, cerrahi sonrasinda
hastalarda goriilebilecek ndrodavranigsal ve psikolojik problemlerle ilgili bilgi verilmesi amaglanmistir.
Histopatolojik taninin mediilloblastom olmasi ve tiimdriin orta hatta yerlesmesi posterior fossa
sendromu gelismesi agisindan risk faktorleri olarak one ¢ikmaktadir. Bu bulgular, dentat ¢ekirdeklerin
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ve siiperior serebellar pedinkiillerin hasarlanmasiyla ortaya ¢ikan gegici iskemi ve ddemin mutizmin
nedeni olabilecegi varsayimini giiclendirmektedir. Bu hasta grubunda, ailelerin posterior fossa
sendromu konusunda bilgilendirilmesi, ameliyat 6ncesi gdriismenin nemli bir kismini olusturmali ve
posterior fossa sendromu gelisen hastalar, eglik edebilecek duygudurum degisiklikleri ve
norodavranigsal problemler agisindan mutizm diizeldikten sonra da izlenmeye devam edilmelidir.
Anahtar kelimeler: Posterior fossa sendromu, mutizm, posterior fossa tiimorleri, risk faktorleri.

Girig

Serebellumun hareket, denge, hafiza, dil, dikkat, duygular, mental ve sosyal fonksiyonlar ile
ilgili karmagik néral sistemlerde temel bir rol oynadii bilinmektedir”. Posterior fossa lezyonu
olan hastalar genellikle ataksi ve koordinasyon bozuklugu ile basvurmakla birlikte biligsel,
davranigsal ve duygudurum degisiklikleri de siklikla tanimlanmaktadir’. Serebellar tiimor
nedeniyle opere edilen cocuklarin yaklasik %8-25'inde posterior fossa sendromu (PFS)
bulgulan gelistidi bildiriimektedir'. Bu hastalarda postoperatif dinemde mutizm goriilmekte,
sonrasinda da garip davranislar, duygusal labilite, huzursuzluk, istemli hareketleri baslatmada
azalma ve kaliai psikososyal problemler olabilmektedir*’. Bu semptomlarin vermis, dérdiincii
ventrikiil tabani veya her ikisinin hasarlanmasiyla meydana geldigi disiiniilmektedir. Biiyiik
tiimorlerin, orta hatta yerlesmis olanlarin, vermis insizyonu yapilanlarin ve mediilloblastom
hastalarinin PFS agisindan risk tasidigji bildirilmigtir*®,

Bu calismada posterior fossada tiimdrii olan ve posterior fossa cerrahisi uygulanan ¢ocuklarda
gelisen PFS ile ilgili bilgi verilmesi, PFS gelismesi acisindan risk faktorlerinin ve cerrahi
sonrasinda hastalarda goriilebilecek nérodavranissal ve psikolojik problemlerin tanimlanmasi
hedeflenmistir.

Posterior Fossa Sendromu ve Mutizm

Kazanilmis mutizm, konugma yetisinin tam yoklugu olarak tanimlanmaktadir. Diger afazi
semptomlanyla ilskili olmayip kallozotomi, dominant hemisferin yardimc motor korteksinin
veya serebellar kitle lezyonlarinin rezeksiyonu postoperatif mutizm ile birliktelik
gosterebilmektedir’. Serebellar mutizmde géze carpan bellibash ozellikler; serebellar kitle
lezyonu rezeksiyonundan sonra ortaya ¢ikmasi, postoperatif bir iki giinlik normal konusma
periyodundan sonra goriilmesi, bir giinden 6 aya kadar devam edebilmesi, sonrasinda
dizartrinin ortaya ¢lkmasi ve 1-3 ayda tamamen diizelme olmasi, norodavranigsal veya diger
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norolojik anormalliklerle birlikte seyretmesi seklinde siralanabilir®. Bu sendromun olusum
mekanizmasi halen bilinmemektedir. Retrospektif bazi calismalarda tiimoriin biiyikligi,
vermis insizyonunun uzunlugu, odem, hidrosefali ve menenjit gibi postoperatif
komplikasyonlarin risk olusturdugu 6ne siiriilmiistiir. Castman-Berrevoets ve arkadaslan®
tarafinda yapilan prospektif bir calismada PFS'nin 42 hastadan 12'sinde (%29) gelistigi,

mutizm siiresinin 1-5 ay arasinda degistigi, daha cok 5 cm’den biiyik mediilloblastom
hastalarinda goriildigii bildirilmistir.

Serebellar mutizm ilk kez 1979 yilinda posterior fossa cerrahisinin geri doniisimlii bir
komplikasyonu olarak tanimlanmistir’. Retrospektif bir analizde posterior fossa tiimorii olan
ve tiimorleri cerrahi olarak rezeke edilen 253 pediatrik hastadan 20sinde (%8) PFS gelistigi,
goriilme oraninin  mediilloblastom hastalarinda %21, ependimom hastalarinda %13,
astrositomu olan hastalarda ise %71 oldugu bildirilmistir. Yirmi hastanin hepsinde beyin sapi
tutulumu olmasi ve en sik rastlanan bulgularin mutizm, ataksi, 6 ve 7. sinir paralizileri ve
hemiparezi olmasi dikkat ¢ekmistir. Mutizm icin latent periyodun operasyon sonrasi ortalama
1.7 giin (1-7 giin), toplam siirenin ise 69.2 giin (6-365 giin) oldugu ve tiim vakalarda
mutizmin geri dondiigii belirtilmistir. PFS'nin bir parcasi olan serebellar mutizm ¢ogunlukla
cocuklarda gériilmekle birlikte birkag eriskin vaka da bildirilmistir®". Cogu hastada
operasyondan sonra 1-2 giin icinde mutizm gelismekte ve diizelme haftalar veya aylar sonra
olmaktadir. Iyilesme dncesi agir dizartri bulgulan ortaya ¢lkmakta ve tam diizelme ardindan
gelmektedir®.

Bu sendromun tiimore ozgii olmadigi, serebellumun orta kismina olan akut bir etkinin de
mutizme neden olabilecegi bildirilmistir”. Dietze ve arkadaslan™ bu antiteyi vermiste
arteriovendz malformasyonu olan bir hastada tanimlamistir. Akut serebellit ve hemolitik
iiremik sendromda serebellumun etkilenmesiyle de mutizm gelisen vakalar bildirilmistir'*®.
Dentat nukleusun tutulmasinin mutizme neden oldugunu ileri siiren yazarlar da bulunmakla
birlikte digerleri serebellumun orta hat yapilarindaki hasarin mutizme neden olabilecegini
belirtmektedir'®". Yine postoperatif dénemde serebellumu besleyen arterlerdeki spazm ve
iskeminin mutizmin sebebi oldugunu iddia eden arastirmacilar da vardir®®. Kitlenin beyin
sapina uzaniminin oldugu posterior fossa tiimérlerinde PFS daha siklikla goriilmektedir. Doxey
ve arkadaslan* calismalarinda beyin sapi tutulumu olan vakalarda bu sendromun gelisme

riskini %44 olarak bildirmislerdir.
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Serebellum motor 6grenme ve hareketlerde gorev almakta ayrica ekspresif dil, duygulanim,
his, konusma becerilerinin kazanilmasi, dgrenilenlerin planlanmasi ve baslatiimasinda rol
oynamaktadir. Serebellumun biligsel ve davranigsal siireclerdeki roliinin daha fazla
oldugunun anlasilmasi bazi arastirmacilari PFS'yi serebellar kognitif afektif sendromun bir
parcasi olarak kabul etmeye yénlendirmistir. Bu sendrom serebellum hasarlandiginda
goriilen tim degisiklikleri ifade etmektedir. Bunlar arasinda planlama, soyut diisiinme,
konusmada akicilik, calisma hafizasi gibi fonksiyonlarda bozulma, perseverasyon, dikkatsizlik,
gorsel-uzamsal disorganizasyon, kisilik degismesi, duygulanimda kiintlesme, disinhibe veya
uygunsuz davranislar ve sozciik iiretiminde zorluk sayilabilir®. Cerrahiden sonra bozulan
mekanizmalarin geriye doniisiiniin altinda, serebroserebellar devredeki homolog bélgelerde
var olan ileri ve geri besleme baglantilarinin yatiyor olabilecedi ileri siiriilmektedir”.

Posterior fossa sendromu gelisen vakalarda, mutizm diizelse de diger noropsikolojik
problemlerin devam ettigini bildiren yayinlar da vardir. Calismalar, PFS'li hastalarda artmis
irritabilite ve duygusal labilite oldugunu gostermektedir'. Cocukluk caginda mediilloblastom
nedeniyle tedavi edilen ve 6'sinda PFS'ye rastlanan 21 hasta ile yapilan ¢alisma sonucunda
PFS'nin ¢ocuklarda duygusal, davranigsal ve sosyal problemler agisindan risk yarattigi ortaya
konmustur’. Serebellar tiimor rezeksiyonunu takiben gorsel-uzamsal fonksiyonlarda, dilde,
hafizada ve duygulanimda da bozukluklarin ortaya gikti bildirilmistir’.

Posterior Fossa Sendromunun Ozellikleri

Posterior fossa sendromu bazi farkli isimlerle de bilinmektedir. Literatiirde bu sendromu tarif
eden isimlerden bazilar; serebellar mutizm, mutizm ve takip eden dizartri, mutizm ve dizartri,
gecici serebellar mutizm, postoperatif mutizm, posterior fossa mutizmi, serebellar mutizm
sendromu, postoperatif serebellar mutizm sendromu olarak siralanabilir’. Mutizm, esas olarak
bilinci agk bir hastanin  konusma yeteneginin olmayisi olarak tanimlanmaktadir®.
Postoperatif serebellar mutizm, serebellar kanama, enfeksiyon, serebellumun dejeneratif veya
neoplastik hastaliklariyla iliskili olmayan ve genellikle pediatrik yas grubundaki hastalarda,
posterior fossa cerrahisi sonrasinda goriilen, konusma yetisinin gegici olarak ve tiimiiyle
kaybedilmesidir’'. Bu sendromun en onemli dzellikleri;

1. Serebellar kitle lezyonunun rezeksiyonu sonrasinda mutizm gelismesi,
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2. Mutizmin ameliyat sonrasi genellikle 1-2 giinlik normal konusma doneminden sonra
ortaya ¢lkmasl,

3. Mutizmin gegici olmasi ve genellikle bir aydan alti aya kadar degisen siireler devam
etmesi,

4. Mutizmi genellikle 1-6 ay arasinda siiren bazi vakalarda ise kalici olabilen dizartri
doneminin takip etmesi,

5. Siklikla diger ndrolojik anomaliler ve norodavranissal bozukluklarin eslik etmesi seklinde
siralanabilir®,

Mutizm bu sendromda merkezi bir semptom olmakla birlikte literatiirde bircok vakada eglik
eden norolojik ve davranigsal anomaliler de bildirilmistir. Irritabilite, huy degisiklikleri, oral
alim bozukluklan, idrar ve diskilama fonksiyonlarinda bozulma, gdzleri agmada ve diger bazi
istemli aktiviteleri gerceklestirmede azalma bunlar arasinda sayilabilir™.

Tarihge

Serebellumun konusma fonksiyonuyla iliskili rolii iizerinde ilk kez Holmes® tarafindan 1917
yilinda durulmustur. Birinci Diinya Savaginda ategli silahlarla serebellumlar hasarlanmis olan
askerler iizerinde yaptigi calismalar sonucunda Holmes serebellar hemisferlerin
zedelenmesinin dizartri ile, vermisin etkilenmesinin ise fonasyon ve artikiilasyon bozukluklan
ile sonuclandigini ortaya koymustur™*. izleyen yillarda serebellar lezyonlarda ve serebellar
tiimorlerde konusma bozukluklan ve mutizm de tanimlanmaya baslamistir™?. Serebellar
mutizm ilk kez 1979 yilinda posterior fossa cerrahisinin geri doniisimlii bir komplikasyonu
olarak Hirsch ve arkadaslar’ tarafindan serebellar mediilloblastom rezeksiyonu sonrasinda
tanimlanmistir. Posterior fossa sendromundan ayr bir klinik antite olarak ise 1985 yilinda
Rekate ve arkadaslan” ve Yonemasu® tarafindan bahsedilmistir. Giiniimiize kadar bu
sendromun literatiirde 200'den fazla vakada tanimlandigi belirtilmektedir®,

Goriilme Sikhigi

Posterior fossa sendromunun ¢ocuklarda goriilme sikhg eriskinlerdekinden ¢ok daha fazladir.
Eriskinlerde PFS sporadik vaka raporlar seklinde bildirildiginden, bu yas grubunda PFS
goriilme sikhginin ¢ok diisik oldugu tahmin edilmekle birlikte net bir insidans vermek
miimkiin degildir. Serebellar vermis veya dordiincii ventrikiil yerlesimli timdr nedeniyle
ameliyat edilen cocuklarn ise yaklasik %8-25'inde PFS bulgulan gelistigi bildirilmektedir'.
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Doxey ve arkadaslan’ retrospektif olarak analiz ettikleri, posterior fossa tiimdrii nedeniyle
cerrahi eksizyon uygulanan 253 cocuk hasta icerisinde mediilloblastom hastalarinda %21,
ependimom hastalarinda %13 ve astrositomu olan hastalarda %1'lik insidans bildirmislerdir.
Tiim seriye ait genel PFS insidans ise %20 olarak bulunmustur.

Prospektif olarak yapilan ¢alismalarda ise PFS insidansinin genellikle daha yiiksek oldugu
goriilmektedir. Catsman-Berrevoets ve arkadaslan® serebellar tiimérii olan cocuklarin dahil
edildigi 42 hastalik bir seride hastalarin 12’sinde (%29) PFS gelistigini rapor etmislerdir. Kotil
ve arkadaslan'nin®® 32 hastalik serilerinde bu oran % 32, Children’s Oncology Group
(C0G) tarafindan yapilan bir diger prospektif calismada ise %24 olarak bildirilmistir®.
Insidans, yiiksek riskli hasta grubunda %24 ve orta riskli hasta grubunda %23 olarak
bulunmusgtur.

Posterior fossa sendromunun goriildiigii 167 vakanin dahil edildigi bir derlemede, hastalarin
9%37'sinin erkek, 9%49'unun kiz oldugu belirtilmis ancak 25 hastanin cinsiyetine
ulagilamamistir™®. Hastalarin ortalama yasinin 10 oldugu, vakalarin %87'sinde lezyonun
vermiste yerlestigi ve hastalarin %63'iinde taninin mediilloblastom oldugu bildirilmistir.

Posterior Fossa Anatomisi

Kafa kaidesinin iist kisminda beyni destekleyen ve anterior, orta ve posterior kraniyal fossa adi
verilen bosluklar yer almaktadir. Posterior kraniyal fossa bu li¢ bosluk arasinda en genis ve en
derin olanidir®®. Anterior kraniyal fossa esas olarak frontal kemik tarafindan olusturulmustur.
Bu fossa icerisinde serebral hemisferlerin frontal béliimleri yer alir. Ug kraniyal fossa icerisinde
en sig olani anterior kraniyal fossadir. Serebral hemisferlerin temporal bdliimlerini iceren orta
kraniyal fossa, anterior fossanin posteroinferiorunda yer almakta olup posterior kraniyal
fossadan dorsum sella ile aynimaktadir.

Posterior kraniyal fossa icerisinde serebellum, pons ve medulla oblongatayi barindirmaktadir.
Esas olarak oksipital kemik tarafindan olusturulmakla birlikte temporal kemigin sfenoid,
petroz ve mastoid parcalan da olusumuna katkida bulunur. Serebral hemisferlerin oksipital
loblari posterior fossanin iist kisminda yer alan tentorium cerebelli iizerinde bulunmaktadir.
Posterior kraniyal fossanin merkezinde foramen magnum yer alr. Foramen magnum
araaligiyla medulla spinalis ve medulla oblongata birlesirler.
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Posterior kraniyal fossanin ¢ogunu kaplayan serebellum, pons ve medulla oblongatanin arka
kisminda ve tentorium cerebelli altinda yer almaktadir. Serebellum, orta hattaki vermis adli
boliim ile iki lateral lob veya hemisferden olusmaktadir. Serebellar hemisferler temporal
kemiklerin petroz parcalarinin posteriorunda uzanmaktadir. Serebellar hemisferler arasinda
on tarafta incisura cerebelli anterior, arka tarafta ise incisura cerebelli posterior adli ¢entikler
yer alir. Incisura cerebelli posterior a falx cerebelli adi verilen dura mater uzantisi yerlesmistir.
Serebellumun anterior, posterior ve flocculunodular adli i lobu bulunmaktadir’’,

Posterior Fossa Tiimorleri

Cocukluk cagi beyin tiimdrlerinin yaklasik %44-70'i supratentoryal, %30-56's infratentoryal
yerlesimlidir. Posterior fossa tiimorleri arasinda en sik diisik dereceli astrositomlar,
mediilloblastomlar ve ependimomlara rastlanmaktadir. Bununla birlikte, dermoid timaorler,
rabdoid tiimorler, teratom ve nadiren yiiksek dereceli glial tiimorler, meningiom ve

metastazlara da rastlanabilmektedir®®*.

Astrositomlar

Astrositomlar ¢ocukluk caginin en sik rastlanan santral sinir sistemi tiimorleri olup bu grup
tiimorlerin yaklasik %40'in1 teskil ederler®. Diisiik dereceli ve yiiksek dereceli tiimorler olarak
ikiye aynimakta ve diisiik dereceli tiimorler icerisinde cocuklarda ve geng eriskinlerde en sik
rastlanan diisiik dereceli gliom olan pilositik astrositom da bulunmaktadir. Grade II
astrositomlar arasinda fibriler, protoplazmik ve gemistositik astrositomlar yer almaktadr.
Pilositik astrositomla karsilastinldiginda daha ge¢ yaslarda ortaya ¢ikma egilimindedirler.
Yiiksek dereceli astrositomlar malign tiimorler olup grade Il anaplastik astrositomu ve grade
IV glioblastom ve gliosarkomu icine almaktadir. Astrositomlarin klinik davranisi genellikle
histolojik dereceleriyle iliskili olup diisiik dereceli olanlar daha az saldirgan ve tedaviye daha
iyi cevap veren bir seyir izlemektedir. Diisiik dereceli alt tipler arasinda oransal olarak yeni
tanimlanan bir antite olan pilomiksoid astrositom ise diger pilositik tiimorlere gore daha kotii
bir Klinik sergilemektedir’®.

Diisiik dereceli astrositomlarin (grade I-1l) en sik yerlesim yeri serebellum olup klasik olarak
yasamin ilk on yili icerisinde ortaya gkmaktadirlar. Sikhigr erkeklerde biraz daha fazladir ve
genellikle serebellar bulgularla prezente olurlar. Radyolojik olarak kistik bir tiimor
goriinimiinde olan serebellar astrositomlarin esas tedavi sekli cerrahi rezeksiyondur. Bu
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sekilde elde edilen 10 yillik sagkalimin %90'n iizerinde oldugu bildirilmektedir””. Cerrahi
sonrasinda genel yaklagim tedavisiz izlem seklinde olup, progresyon olmasi durumunda ikinci
bir cerrahi ve tam rezeksiyon yapilamazsa ek tedavi de onerilmektedir. Radyoterapi veya
kemoterapi seciminde hastanin yagi ve radyoterapiye ikincil geligebilecek norobilissel
bozukluklar etkili olmaktadir’.

Mediilloblastom

Embriyonel bir tiimor olan mediilloblastom ¢ocukluk ¢aginin en sik rastlanan malign santral
sinir sistemi timorii olup, cocuklardaki beyin ve spinal kord tiimérlerinin %20'sini, serebellar
tiimorlerin ise %401 olusturmaktadir®. Posterior fossada yer alan primitif néroektodermal
timorler (PNET) mediilloblastom adini alirken, pineal bolgedeki PNET'ler pinealoblastom,
serebrumdakiler ise supratentoryal PNET olarak isimlendirilmektedir®. Mediilloblastom
nadiren beyin sapi veya spinal korddan kdken almaktadir.

Klasik serebellar mediilloblastom vermis yerlesimli olup cogunlukla 15 yas altindaki
cocuklarda goriiliir ve 5 yas civarinda zirve yapar. Erkeklerde goriilme sikhigi kizlara oranla
biraz daha fazladir. Mediilloblastom lokal olarak invazyon yapma, subaraknoid bosluga
metastaz yapma ve beyin-omurilik sivisi (BOS) araciidiyla yaylma egilimi gésterir”. Tani
aninda BOS yayihimi cesitli serilerde %10-40 arasinda bildirilmekle birlikte bu risk nedeniyle
hastalarin beyin ve tiim spinal manyetik rezonans goriintiileme (MRG) incelemelerinin
yapilmasi  onerilmektedir. Mediilloblastom vakalarinin yaklasik %5‘inde ekstrakraniyal
metastaz oldugu da bildirilmekte ve en sik kemik metastazi goriilmektedir.

Mediilloblastomu olan ¢ocuk vakalar klinik olarak serebellar testlerde bozuklugun yanisira
kitlenin dordiincii ventrikiile basisi nedeniyle intrakraniyal basing artigi bulgulanyla da
prezente olabilmektedir. Evrelemede, yapilabilirse preoperatif beyin ve spinal bolgenin MRG
incelemesi, postoperatif degisikliklerin yorumlanmasindaki giicliikler nedeniyle onem
tasimaktadir. Goriintiileme postoperatif donemde yapilacaksa kan iriinlerinin temizlenmesi
icin en az 14 giinliik bir siirenin ge¢mesi beklenmelidir. Goriintiileme yontemlerinin yanisira
BOS'un sitolojik incelemesi de prognoz agisindan fikir verici olabilmektedir®.

Mediilloblastomda cerrahinin dnemli morbidite yaratmayacak en genis sekilde yapilmasi
onerilmektedir. Rezeksiyon genellikle normal BOS akimini temin etse de bazi vakalarda sant
takilmasi da gerekebilmektedir. Hidrosefalinin disinda operasyon sonrasinda goriilebilecek

Arsiv Kaynak Tarama Dergisi . Archives Medical Review Journal



Kiipeli 645

diger komplikasyonlar arasinda konviilziyonlar, psodomeningosel, enfeksiyonlar ve posterior
fossa sendromu sayilabilir®®. Mediilloblastom tedavisinde sadece cerrahinin kiir saglamak icin
yeterli olmadiginin anlagiimasiyla kraniyospinal radyoterapi standart bir uygulama halini
almistir. Primer tiimor bolgesine 54-55 Gy ve spinal bolgeye 33-36 Gy radyoterapi ile 5 yillik
9%60-70 oraninda sagkalim elde edilebilmistir. Mediilloblastomun néral aks boyunca
yayilabilme olasiligi nedeniyle tiim beyin ve spinal kanalin 1sinlanmasi benimsenmis olmakla
birlikte bu uygulama bazi endokrinolojik, biiyiime ile ilgili ve biligsel bazi bozukluklarin ortaya
¢lkma riskini arttirmistir. Hastanin yas kiigiildiikce ve tedavi alani genisledikce bu riskte de
artis olmaktadir.

Bircok kemoterapdtik ajanin mediilloblastomda etkin oldugunun anlasilmasiyla cerrahi ve
radyoterapinin yanisira kemoterapinin de tedaviye eklenmesi giindeme gelmistir. Yapilan
calismalarda vinkristin-+lomustine (CCNU), sisplatin+etoposid ve
mekloretamin+vinkristin+prokarbazin+prednizon gibi kemoterapi protokollerinin tedaviye

eklenmesiyle sagkalim avantajt elde edildigi saptanmistir**.

Ependimom

Ependimomlar genel olarak paraventrikiiler lokalizasyonlardan gelismekte olup ¢ocukluk
cagindaki beyin tiimorlerinin %8'ini, spinal kord tiimorlerinin ise %25'ini olusturmaktadir.
Intrakraniyal ependimomlar en sik olarak yasamin ilk on yili icerisinde goriiliirken spinal
ependimomlar daha ileri yaslarda ortaya ¢kmaktadir. intrakraniyal ependimomlarin iicte ikisi
posterior fossada yerlesir ve en sik olustuklan lokalizasyonda yer isgal eden kitle bulgulariyla
ortaya cikarlar”.

Ependimomlar tanidan yillarca sonra tekrarlama yapabilirler, rekiirrensleri genellikle lokal
olmaktadir. Yiiksek dereceli posterior fossa tiimorlerinin BOS yayilimi olasiligi da bulunmakla
beraber bu durum vakalarin %10 kadarnnda ortaya ¢kmaktadir. Bu nedenle
mediilloblastomda oldugu sekilde ependimomlu vakalarda da beyin ve tiim spinal bolgenin
MRG incelemesi ve siiphe halinde BOS'un da sitolojik degerlendirmesinin yapilmasi
onerilmektedir.

Total rezeksiyon seklinde yapilan bir cerrahi ile hastalarin kiir olma sansi bulunmaktadir ve
cerrahi rezeksiyonun derecesi en 6nemli prognostik faktor olarak one ¢kmaktadir®. Tiimriin
yerlesim yeri de diger onemli bir kriterdir. Posterior fossa yeresimli olanlar siklikla beyin
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sapina infiltrasyon gosterebilmekte ve kraniyal damar ve sinirleri cevreleyebilmektedir.
Supratentoryal tiimorler ise “gross-total” rezeksiyon ile daha kolay ¢ikarilabilmektedir. Total
rezeksiyonun tedavideki en onemli parametre olarak one ¢ikmasi nedeniyle yapilacak daha
genis bir cerrahi girisim ile morbiditenin de artmasi sozkonusu olabilmektedir. Bunu dnlemek
ve tam rezeksiyonu saglamak adina adjuvan kemoterapi ve/veya radyoterapi sonrasi,
timorin  boyutunda ve damarlanmasinda bir azaltim saglanarak da reoperasyona
gidilebilmektedir*,

Cerrahi sonrasindaki en onemli adjuvan tedavi secenegi cok kiiciik ¢ocuklar haricinde
radyoterapi olarak one ¢lkmaktadir. Radyoterapi spinal yayilimin olmadigi hastalarda lokal
olarak verilmektedir. Onceleri kraniyospinal radyoterapi ependimom vakalarinda rutin olarak
uygulanmis olsa da rekiirrensin esas olarak lokal tedavideki basansizliktan kaynaklandiginin
anlasiimasiyla bu uygulama ortadan kalkmistir. Genellikle tiimor yatagina 50 Gray (Gy)'in
iizerinde bir radyoterapi verilmektedir®.

Kemoterapinin ependimom tedavisindeki yeri sinirhdir. Kemoterapotiklerin tek ajan olarak
veya kombinasyon halinde kullanilmasiyla elde edilen basari orani ¢ok fazla olamamistir. Az
sayidaki hastada basarili sonuglar bildirilmisse de yiiksek doz kemoterapi verilen hastalarda da
goriilen rekiirrens nedeniyle tiimériin kemorezistan bir dogast oldugu diisiinilmektedir *.

Spinal ependimomlarin cerrahi rezeksiyonu 6nemli morbidite nedeni olabilse de prognozlan
intrakraniyal ependimomlara oranla daha iyidir. Kordun asagi seviyelerinde ve kauda ekinada
yerlesen diisiik dereceli ependimomlarin cerrahi rezeksiyonu kiir icin yeterli olabilmektedir.

Etyoloji

Posterior fossa sendromunun kesin nedeni ve bu sendromun anatomik temeli halen
belirsizligini korumaktadir. Sporadik vaka raporlarinda veya az sayidaki hasta gruplarinda
yapilan ¢ogunlukla retrospektif calismalarda etiyolojiye yonelik bazi onermeler yapilimissa da
bu hipotezleri tiim vakalara uyarlamak ve genel bir sonuca ulasmak miimkiin olamamustir.

Doxey ve arkadaslan’ calismalarinda cerrahi rezeksiyonun genisliginin PFS aisindan belirleyici
bir faktor olmadigi sonucuna varmislardir. Sendromun gelistigi 20 hastanin 11'inde gross-total
rezeksiyon yapildigi, 9'unda ise tam olmayan rezeksiyonlarin yapildigi belirtilmistir. Belirtilen
vaka serisinde yazarlar ozellikle beyin sapi tutulumu iizerinde durmus ve beyin sapini infiltre
eden tiimorii olan vakalarda bu sendromun gelisme riskini %44 olarak bildirmiglerdir.
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Posterior fossa tiimorii olan 253 hastadan 20’sinde PFS tanimlayan aragtirmacilar, bu 20
hastanin tiimiinde cerrahi sirasinda bir 6l¢tide beyin sapi tutulumu oldugunun gosterildigini
rapor etmislerdir. Mediilloblastomu olan pediatrik vakalarin dahil edildigi bir baska ¢alismada
da PFS'nin gériilmesinin cerrahi rezeksiyonun genislidi ile bir baglantisi kurulamamigtir?’.

Dentat nukleusun tutulmasinin mutizme neden oldugunu ileri siiren yazarlar da bulunmakla
birlikte digerleri serebellumun median yapilanindaki hasarin mutizme neden olabilecegini
belirtmektedir'®". Dentatotalamokortikal yolagin bilateral olarak hasar gérmesinin PFS
gelismesiyle iliskili olabilecegi Crutchfield ve arkadaslar” tarafindan one siiriilmiistiir. Kusano
ve arkadaslan'® calismalarinda ardisik MRG incelemeleriyle PFS'nin bilateral dentat cekirdegin
hasarlanmasiyla ortaya ¢iktigini gozlemlemislerdir. Alti yasindaki vakalarinin ilk ameliyatinda
sag dentat cekirdegin timorle birlikte rezeke edildigini, postoperatif donemde hastanin
konusmasinin normal olarak devam ettigini, rezidii timore yonelik ikinci operasyondan sonra
ise sol dentat cekirdegin de hasar gordiigii ve bir hafta stiren mutizm tablosunun ortaya ¢iktigi
rapor edilmistir. Rekate ve arkadaglan® da PFS tanimladiklan 6 hastada, dentat cekirdekleri
de iceren serebellar hemisferlerin her ikisinin hasarlanmasinin sendromun nedeni
olabilecedini belirtmislerdir. Pollack ve arkadaslar’nin® serisinde 142 pediatrik hastadan
12'sinde PFS tanimlanmis olup, bu vakalardan alinan postoperatif MRG kesitlerinde bilateral
brachium pontis demi oldugu saptanmis ve bunun dentat ¢ekirdeklerin fonksiyon gormesini
geriye doniislii olarak engelleyebilecegi sonucuna varmislardir. Gelabert-Gonzalez ve
arkadaslari da” yaptiklan bir literatiir derlemesinde PFS gelismesinin dentat cekirdeklerden
beyin sapina uzanan dentatorubrotalamik yolagin bilateral hasarlanmasiyla meydana
gelebilecegi yorumunu yapmislardir. Yazarlar inceledikleri vakalarin timiinde timoriin biiyik
oldugunu ve serebellumun, dentat ¢ekirdeklerin ve siiperior serebellar pedinkiillerin retrakte
edilmesi ve genis olarak manipiile edilmesiyle geici iskemi ve mutizmin ortaya ¢ikabilecegini
one siirmiislerdir.

Ersahin ve arkadaslan da® benzer sekilde PFS'nin ozellikle biiyiik, orta hat tiimdrlerinin
rezeksiyonu sonrasinda goriildiigiinii vurgulayarak tiimor diseksiyonu veya serebellumun
retraksiyonu ile olusan cerrahi travmanin dentat cekirdekler ve superior serebellar
pedinkiillerde hasarlanma meydana getirdigini, bu sekilde vazospazmin neden oldugu 6dem
ve iskeminin de serebellar mutizmi ortaya ¢ikardigini iddia etmislerdir. Sendromun belirli bir
latent periyod sonrasinda ortaya ¢ikmasinin da bu mekanizma ile agiklanabilecegini
belirtmislerdir. Dietze ve Mickle de® dentat cekirdeklerde etkilenme olsun ya da olmasin
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serebellumun orta kesiminde olabilecek akut bir hasarlanmanin konusma bozukluklarindan
sorumlu oldugunu, serebellumun orta kesimini dentat cekirdekler ile birlikte etkileyecek bir
hasarlanmanin postoperatif dinemde PFS gelisme riskini arttirabilecegini ileri sirmiislerdir.

Van Dongen ve arkadaslan® ise PFS'nin gelismesi icin tiimoriin dérdiincii ventrikiiliin
tavaninda olacak sekilde yerlesmis olmasinin ve beyin sapinin arka kismina yapigik olmasinin
gerekli oldugunu 6ne siirmektedirler. Bu sekilde dentikiilotalamik lif demetlerinin veya koken
aldiklan hiicrelerin iki tarafli olarak disfonksiyonunun PFS'ye eslik eden diger agir norolojik
bozukluklarin nedeni oldugunu belirtmislerdir.

Ferrante ve arkadaslar™ PFS'ye neden olabilecek olasi etiyolojik faktorlerin bazilarini;
serebellar parankimin yaygin olarak hasarlanmasi, iskemiye yol acabilecek damarsal
hasarlanmanin meydana gelmesi, BOS dolasiminda bozulma olmasi ve postoperatif menenjit
ortaya ¢lkmasi seklinde aciklamis ve psikolojik faktorlerin de onemli rol oynadigini
belirtmiglerdir. Daha ¢ok cocuklarda goriilen mutizm ve yiyecek aliminin reddedilmesi gibi
davranis bozukluklarinin, hastalarin kendilerini yalniz birakilmis ve ihanete ugramig gibi
hissetmelerinin bir sonucu olarak ortaya ¢ikabilecegi dne siiriilmiistiir.

Posterior fossa sendromuna neden olan etiyolojik faktorlerin saptanmasi amaciyla tek foton
emisyon tomografisinden de (SPECT) faydalanilmistir. Germano ve arkadaslarr’ PFS gelisen iki
hasta iizerinde postoperatif donemde yaptiklan calismada bir hastanin sag frontoparyetal
bdlgesinde digerinin ise sol frontotemporoparyetal bolgesinde Gnemli 6l¢iide azalmig serebral
perfiizyon oldugunu gozlemlemislerdir. Hastalarin tekrar normal konusmaya bagladiklar
donemde yaptiklart SPECT incelemelerinde ise serebral perfiizyonun normal olarak
bulundugunu rapor etmislerdir.

Yine postoperatif donemde serebellumu besleyen arterlerdeki spazm ve iskeminin mutizmin
sebebi oldugunu iddia eden arastirmaclar da vardir'®. Sendromun geri doniislii olmasi
nedeniyle vaskiiler disfonksiyon ile iliski kurulmasina siklikla rastlanmaktadir. Bazi
arastirmaailar serebellar arterlerin operasyon sonrasindaki spazmi ve bunu izleyen iskemi ve
odemin belli bir latent periyodun ge¢mesi icin siire tanidigini ve bunun klinige erken
postoperatif donemde konusabilen hastalarin birkag giinliik bir siire ge¢mesinin ardindan
mutizm gelismesi seklinde yansidigini ileri siirmektedirler™.

ildan ve arkadaslar™ PFS gelisen eriskin ve cocuk hastalan karsilatirdiklan calismalarinda
normal konusmanin baglatiimasi icin pontin ¢ekirdeklerin, talamusun, duysal, yardima motor
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ve motor bolgelerin gerekli oldugunu belirterek, cocukluk caginda serebellum ile bu
olusumlar arasindaki karsilikli baglantilarin  tam olmayan matiirasyonunun ¢ocuklan
postoperatif mutizm gelismesi acisindan risk altinda biraktigini 6ne siirmiiglerdir. Sadeh ve
Cohen de® PFS'de gozlenen bircok bulgunun geri doniilii olmasinin serebroserebellar
devrede homolog bolgeler arasindaki ileri ve geri besleme baglantilarinin varligi ile
aciklanabilecegini iddia etmislerdir. Mutizm sonrasinda siklikla gdriilen dizartrinin serebellar
bir hasarlanmayi akla getirdigi, bununla birlikte mutizmin gecici olmasinin, etkilenen
serebellar bdlgeleri destekleyen ve bilinmeyen bagka yolaklarin devreye girmesiyle
aciklanabilecedgi de belirtilmektedir®.

Risk Faktorleri

Literatiirde etiyolojisi konusunda tam bir fikir birligi bulunmayan bu antitenin hangi hasta
gruplaninda, hangi klinik ozellikler ve cerrahi uygulamalarla daha sik goriildiigi ve risk
faktorlerinin ne oldugu konusunda da bir goriis birligi bulunmamaktadir.

Posterior fossa cerrahisi yapilmasini gerekli kilan tiimor tipinin serebellar mutizm agisindan
risk yarattigini ve ozellikle mediilloblastomu olan ¢ocuklarin risk altinda oldugunu belirten
calismalar da bulunmaktadir*’. Wolfe-Christiensen ve arkadaslarr’ ozellikle mediilloblastom
nedeniyle opere edilen ve PFS gelisen cocuk hastalarin, kanser tedavisi sona erdikten sonra da
duyqusal, davranissal ve sosyal problemlerle karsi karsiya kaldiklarini saptamislardr.
Catsman-Berrevoets ve arkadaslan® serebellar tiimérii olan cocuklarin dahil edildigi 42
hastalik bir seride tiimor tipinin mediilloblastom olusunun, maksimum lezyon capinin 5
cam’den biyiik olmasinin, timoriin orta hat yerlesimli olmasinin ve vermal insizyon
yapilmasinin PFS gelismesi agisindan risk yarattigini ortaya koymuslardir. Kotil ve arkadaslan
da” 32 hastanin dahil edildigi bir calismada, serebellumda orta hatta yerlesmis tiimére sahip
olmanin PFS gelistirme agisindan tiimdriin lateralde, serebellar hemisferlerde bulunmasina
oranla 6.7 kat daha fazla bir risk getirdigini bulmuglardir. Yine ayni calismada
mediilloblastomu olan hastalarda tiimdriin boyutundaki her 1 cm’lik artigin PFS gelisme
riskini 1.53 kat arttirdigi saptanmustir.

Uygulanan cerrahi yontemin PFS gelismesini indiikleyebilecegi de bazi arastirmacilar
tarafindan 6ne siiriilmiistiir®”. Crutchfield ve arkadaslar’ tarafindan dentatotalamokortikal
yolagin bilateral olarak hasar gormesine yol acan cerrahi girisimlerin PFS gelismesiyle iligkili
olabilecedi dne siiriilmiistiir. De Smet ve arkadaslan® tarafindan yapilan bir derlemede
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serebellumdan ¢ikan liflerin serebral korteksin bircok bolgesini etkiledigi, bu bolgelerin dentat
cekirdeklerden siirekli bilgi aldigi ve bu olusumlarin operasyon sirasinda korunmasinin PFS
gelismesini onlemek adina gerekli goriindiigi vurgulanmistir. Benzer sekilde dentat
cekirdekleri de iceren serebellar hemisferlerin iki tarafli olarak hasarlanmasina yol acan genis
operasyonlarin  postoperatif donemde PFS gelismesi agisindan risk yarattigi cesitli
calismalarda ortaya konmugtur'®"2%

Kitlenin beyin sapina uzaniminin oldugu posterior fossa tiimorlerinde PFS daha siklikla
goriildiigiinden bu durum bir risk faktorii olarak one siiriilmektedir’. Robertson ve
arkadaslar® tarafindan rapor edilen ok merkezli bir calismada tiimér lokalizasyonuyla PFS
gelismesi arasinda bir iliski bulunmazken, beyin sapi invazyonun tiimoriin evresinden
bagimsiz olarak PFS gelisme riskini istatistiksel olarak anlamli bir oranda arttirdigi
bulunmustur. Pediatrik hasta gruplariyla yapilan calismalar incelendiginde, yas veya cinsiyetin
PFS agisindan bir risk getirdigi yoniinde herhangi bir bulguya rastlanmamustir.

Klinik Ozellikler

Serebellar timor nedeniyle opere edilen cocuklarin yaklagik %8-25'inde gdriilen PFS kendisini
hastalarda postoperatif donemde mutizm, sonrasinda da garip davranislar, duygusal labilite,
huzursuzluk, istemli hareketleri baslatmada azalma ve kalia psikososyal problemler ile

gosterebilmektedir™*’,

Hastalarin Karakteristikleri

De Smet ve arkadaslan® tarafindan yapilan bir literatiir derlemesinde PFS'nin en énemli
ozellikleri; serebellar kitle lezyonunun rezeksiyonu sonrasinda mutizm gelismesi, mutizmin
ameliyat sonrasi genellikle 1-2 giinlik normal konusma periyodundan sonra ortaya ¢lkmasi,
mutizmin gegici olmasi ve genellikle bir aydan alti aya kadar degisen siireler devam etmesi,
mutizm periyodunu genellikle 1-6 ay arasinda siiren, bazi vakalarda ise kalici olabilen dizartri
periyodunun takip etmesi ve siklikla diger norolojik anomaliler ve ndrodavranissal
bozukluklarin eslik etmesi seklinde siralanmistir.

Wolfe-Christiensen ve arkadaglar® calismalarinda cerrahi sonrasi PFS tanisini mutizm,
irritabilite ve bulber paralizi parametrelerinden en az ikisinin olmasi durumunda koyduklarini
belirtmislerdir. PFS'nin gelistigi 20 hastalik bir seride erkek/kiz orani 12/8, ortalama yas 6.5 yil
(1.5-13 yil), mutizmin baslamasi icin gecen latent period ortalama 1.7 giin (1-7 giin) ve
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mutizmin devam ettigi siirenin ortalamasi 69.2 giin, ortancasi 35 giin (6-365 giin) olarak
belirtilmistir'. Bu serideki PFS gelisen hastalarnn 16’sinda mediilloblastom, 3'iinde
ependimom ve birinde de astrositom tanisina ulasildigi rapor edilmistir.

Castman-Berrevoets ve arkadaslan® yaptiklar prospektif bir calismada PFS rastladiklar 12
(%29) vakada ortalama yasin 7.3, erkek/kiz oraninin 8/4 oldugunu, mutizm siiresinin 1-5 ay
arasinda dedgistigini, 9 hastanin mediillobastom tanisini aldigini, 12 hastanin tamaminda
tiimoriin serebellar orta hatta yerlesmis oldugunu, 10 vakada insizyonun vermal olarak
yapildigini ifade etmislerdir.

Literatiirde tanimlanan 199 pediatrik PFS'li hastanin analiz edildigi bir derleme calismasinda
da vakalarin onemli bir kisminin mediilloblastom (%69) nedeniyle opere edildigi, bunu
astrositom (%21) ve ependimom (%10) nedeniyle opere edilen hastalarin olusturdugu
gorilmiistiir (8). Hastalarin yag dagiimi 1.5 ile 16.5 yil arasinda dedgisirken (ortalama 7.4 yil),
PFS'nin erkeklerde (%59.2) biraz daha sik tanimlandigi belirtilmistir. Belirtilen genis hasta
grubunda latent siirenin ortalamasi 1.5 giin (0-11 giin) olarak bulunmus ve vakalarin onemli
bir kisminda (%90.7) timoriin orta hatta yerlestigi belirtilmistir. Eriskin PFS'li vakalarin da
eklenmesiyle olusturulan bir seride erkeklerdeki goriilme orani anlamli olarak fazla (93/35)
bulunurken latent siirenin benzer (0-6 giin) bulundugu (ortalama 1.7 giin) rapor edilmistir”.
llging olarak Ozgiir ve arkadaslan™ tarafindan yine eriskinlerin de dahil edildigi 167 hastalik
derleme calismasinda erkek/kadin orani 61/81 olarak belirtilmistir. Ayni calismada ortalama
yas 10 yil (2-74 yil), vermis lokalizasyonu 122, mediilloblasomlu hasta sayisi 122, latent siire
ortalamasi 1.9 giin (0-12 giin) olarak bulunmustur.

Tiirkiye’den yapilan en genis calismada 32 pediatrik beyin tiimorlii hastanin 1990-2005 yillan
arasinda opere edildigi, 10 hastada (%32) PFS gelistigi, latent siirenin ortalama 15.6 giin
oldugu, 6 hastada taninin mediilloblastom, 4‘linde astrositom olarak rapor edildigi
belirtilmistir”’. Pollack ve arkadaglan® da retrospektif calismalarina dahil ettikleri 142
hastadan 12'sinde (%8) PFS saptadiklarini, erkek/kiz oraninin 8/4 oldugunu, 7 hastada taninin
mediilloblastom oldugunu, tim hastalarin 24-96 saat icerisinde mutizm gelistirdiklerini
belirtmislerdir.

Robertson ve arkadaslan® tarafindan COG biinyesinde yapilan bir prospektif calismada dahil
edilen 450 hastadan 107'sinde (%24) PFS gelistigi, semptom yogunlugunun %43'inde agr,
% 49'unda orta ve % &inde hafif olarak tanimlandigi belirtilmistir. Mutizm ve ataksi
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bulgularinin daha ¢ok agir olarak nitelendirildigi calismada vakalarin %63'tiniin erkek oldugu,
tani anindaki ortanca yagin 7.3 yil oldugu, hastalarin cogunda (%72) mutizmin operasyondan
hemen sonra veya ilk 2 giin icerisinde ortaya ¢iktigi bulunmustur.

Eslik Eden Anormallikler

Posterior fossa lezyonu olan hastalarda ataksi ve koordinasyon bozukluklan siklikla
goriilmekle birlikte biligsel, davranissal ve duygudurum dedgisiklikleri de genellikle
tanimlanmaktadir’. Mutizm bu sendromda merkezi bir semptom olmakla birlikte literatiirde
bircok vakada eslik eden nérolojik ve davranissal anomaliler de bildirilmistir. Irritabilite, huy
degisiklikleri, oral ahm bozukluklar, idrar ve digkilama fonksiyonlarinda bozulma, gozleri
acmada ve dier bazi istemli aktiviteleri gerceklestirmede azalma bunlar arasinda sayilabilir™.
Wolfe-Christiensen ve arkadaslar® tarafindan yapilan calismada PFS'li hastalarda dikkat
eksikligi, obsesif-kompiilsif bozukluk, sosyal problemler, ice kapanma, anksiyete ve utangaclik
gibi durumlarin PFS gelismeyen hastalara oranla ¢ok daha fazla goriildiigi saptanmistir.

Sadeh ve Cohen’e"” gore de PFS'de cocuk ve eriskinlerde serebellumun hasarlanmasiyla ortaya
¢tkan hemen hemen tiim degisiklikler goriilmekte ve bu sendromu “serebellar kognitif afektif
sendom” olarak da adlandirmak mimkiin olmaktadir. Bu goriislerine dayanak olarak PFS'de
goriilen sozciik dretiminde zorlanma, kisilik degisiklikleri, planlama, soyut diisiinme, ¢alisma
hafizasi ve konusmada akiclikta bozulma, perseverasyon, dikkat eksikligi ve gorsel-uzaysal
disorganizasyon gibi bozukluklan one siirmektedirler.

Doxey ve arkadaslan® PFS saptadiklari 20 hastanin tamaminda mutizm oldugunu belirtmekle
birlikte 18'inde atakside artig oldugunu, 12'sinde hemiparezi gelistigini, 8'inde biligsel
bozukluklar ortaya ciktigini, 7 hastada fasyal sinir paralizisi gelistigini, 6’sinda 6. sinir felcinin
ortaya ¢iktigini, 4 hastada bulbar paralizi gelistigini ve 2 hastada tremorun da mutizme eglik
ettigini gozlemlemislerdir. Gelabert-Gonzalez ve arkadaslan" tarafindan yapilan 134 hastalik
bir derleme calismasinda postoperatif donemde mutizm disinda saptanan bulgular; 42
hastada hidrosefali, 28'inde dizartri, 13’iinde ataksi, 9'unda menenjit ve 4’iinde dismetri
olarak siralanmigtir. Yine eriskinlerin de dahil edildigi 167 hastalik derleme ¢alismasinda
mutizmin sona ermesiyle 134 hastada dizartri tanimlandigi belirtilmistir'®.

Pollack ve arkadaslar’'nin® 12 hastada PFS saptadiklan calismalarinda, mutizme izole bir
bulgu olarak rastlanmadigji, bu hastalarin tiimiinde norodavranigsal bozukluklarin da beraber
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goriildiigii ifade edilmistir. On bir hastada stereotipik olarak yatakta sessizce kivrilma cevab, 3
hastada gozlerin uzun siireler kapali tutulmasi ve spontan goz ac¢ma hareketinin
baslatilamamasi, 5 hastada iriner retansiyon veya inkontinans, 9 hastada oromotor
koordinasyon bozukluguna eglik eden beslenmeye isteksizlik, 2 hastada bozulmus
faringodzefajiyal motilite ve 6 hastada eslik eden uzun traktus bulgulari tanimlanmistir. C0G
biinyesinde yapilan ve 107 hastada PFS'nin tanimlandigi prospektif calismada da hastalarin
106’sinda mutizme ataksinin, 102'sinde irritabilitenin, 90'inda da hipotoninin eglik ettigi
saptanmigtir”. Aynica agir PFS bulgulan olan hastalarin énemli bir kisminda ataksi, konusma
ve dil problemleri ve entellektiiel bozukluklar gorildigu bildirilmistir. Bunlarin disinda PFS'li
hastalarda bazi viziiel problemlerin de gdriilebilecegi ve bunlari tanimlamada viziiel uyanlmis
potansiyel testi, elektroensefalografi (EEG) ve SPECT incelemelerinin faydali olabilecegi
vurgulanmistir™,

Prognoz

Posterior fossa sendromu ilk tanimlandigi andan itibaren basta mutizm olmak iizere eslik
eden bulgularin geri doniislii olma ozelligi de vurgulanmistir. Literatiirdeki genis serilerde
mutizmin devam ettigi siirenin 1-365 giin arasinda degistidi gorilmektedir***"”. De Smet ve
arkadaslan® tarafindan yapilan derlemede bu siirenin ortalamasi 49.7 giin (12 saat-2.5 yil)
olarak verilmistir.

Posterior fossa sendromu gelisen vakalarda mutizm komponenti diizelse de diger
noropsikolojik problemlerin devam ettigini bildiren yayinlar da vardir. Calismalar PFS'li
hastalarda artmig irritabilite ve duygusal labilite oldugunu gdstermektedir’. Wolfe-
Christiensen ve arkadaslar® cocukluk caginda mediilloblastom nedeniyle tedavi edilen ve
6'sinda PFS'ye rastladiklan 21 hasta ile yaptiklar analiz sonucunda PFS'nin cocuklarda
duyqusal, davranigsal ve sosyal problemler agisindan risk yarattigini ortaya koymuslardr.
Serebellar tiimor rezeksiyonunu takiben gorsel-uzamsal fonksiyonlarda, dilde, hafizada ve
duygulanimda da bozukluklarin ortaya ¢iktigr bildirilmistir’.

Pediatrik yas grubundaki 145 PFS'li hastanin dahil edildigi bir calismada mutizmin tiim
hastalarda diizeldigi, ancak 29 hastada bir yildan daha uzun siiren motor konusma bozuklugu
goriildiigii belirtilmistir®. Eriskin vakalarin da dahil edildigi bir baska calismada PFS gelisen
134 hastanin tamaminda mutizmin 4 giin-5 ay arasinda devam ettikten sonra diizeldigi, 106
hastada sonrasinda dizartriye rastlandigi bildirilmistir”. Ozgiir ve arkadaglan' tarafindan
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yapilan derlemede ise mutizmin siiresi ortalama 5.4 hafta (0-30 hafta) olarak bulunmus ve
vakalarin %85'inde mutizm sonrasi dizartriye rastalandigi, 1 hastada ise mutizmin kalic
oldugu rapor edilmistir. Pollack ve arkadaslar’'nin® serisinde de mutizm gelisen 12 hastanin
da operasyondan sonra 4 ay icerisinde normal konusmaya bagladiklari, tiim hastalarda
mutizmi dizartrik bir siirecin takip ettigi ve bir hastada hafif derecede dizartrinin kalici oldugu
bildirilmistir. Robertson ve arkadaslan® tarafindan yapilan prospektif calismada agir PFS
bulgulan olan hastalarda tanidan itibaren bir yil ge¢mesine kargin %92 oraninda ataksi, %66
oraninda konugma ve dil problemleri, %59 oraninda da entellektiiel bozukluklarin goriilmeye
devam ettigi vurgulanmistir.

Sonug

Posterior fossa sendromunun kesin nedeni halen belirsizligini korumakla birlikte
calismamizda da gosterdigimiz gibi histopatolojik taninin mediilloblastom olmasl, tiimoriin
orta hatta yerlesmesi ve ailenin sosyoekonomik diizeyinin kotii olmasi PFS gelismesi agisindan
risk faktorleri olarak one clkmaktadir”. Sendromun daha ¢ok mediilloblastom hastalarinda ve
orta hatta yerlesen tiimorlerde goriilmesi dentat cekirdeklerin ve siiperior serebellar
pedinkiillerin manipiile edilmesiyle ortaya ¢ikan gegici iskemi ve ddemin mutizmin nedeni
olabilecegi varsayimini giiclendirmektedir®.

Bu hasta grubunda, ailelerin PFS konusunda bilgilendirilmesi, preoperatif goriismenin 6nemli
bir kismini olusturmalidir. PFS gelisen hastalar, eslik edebilecek duygudurum degisiklikleri ve
norodavranissal problemler agisindan izlenmeye devam edilmelidir. Bu amacla, 6 yas
iizerindeki cocuklarda WISC-R testi uygun goriilmekte olup, 0-6 yas arasindaki hastalar icinse
Denver Il Gelisimsel Tarama Testi bir secenek olarak karsimiza gkmaktadir. PFS ile ilgili daha
aciklayiar bilgilere erisebilmek amaciyla bu testlerin hem operasyon dncesinde hem de
postoperatif dinemde diizenli araliklarla yapilmasi uygun olacaktir.
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