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Rathke cebi timdrd, Rathke yang timori, Ergdheim timori, hypophyseal
ductus tumord, kraniofaringeal cep timorG, pitditer stalk timdérld, adamantinoma,
ameloblastoma, supra selfar epidermoid kist, Rathke yand: kisti, pitGiter medullar
karsinoma kraniyofaranjioma icin aym anlamda kullanian terimlerdir. Bu konjenital
tumérler kendilerini yasamin herhangi bir déneminde belli ederler. Zulch serisinde
15, Vienna serisinde ise 13 en sik rastlanan yas grubu olarak bildirmislerdir.
Nadiren yeni dogan ve infantta da gérulebilirler. Genellikle erkeklerde kadinlardan
iki misli fazla géralar'2,

Kraniofarinjioma konjenital olarak Rathke kesesinin epitelyal artiklarinin
poliferasyonu sonucu meydana gelir. Primitif bukkal kavite ve hipofizeal
{kraniofaringeal) kanalla iliskilidir. Bu kanallar noral ektodermin (c¢lnci ventrikul
tabanindan {infindibulum)j oral kaviteye dogru invajinasyonu ve primitif ektodermal
stomatodeumun pitiiter glanda dogru itilmesi ile meydana gelirler. Bu nedenle
embriyonal hipofizeal kanahn epitelyal artiklari infindibulum ve primitif bukkal kavite
tavanindan kraniofaringeal duktus boyunca etrafa yayilabilirler. Displase olan bu
germ adaciklan solid ve kistik dejerasyona ugrayarak kroniofarinjiomalar meydana
getirirler?3.

Kraniofarinjiomalar genel olarak supra tentorial timérler arasinda %17
oraninda gorGlir. Cocuklarda supratentorial yerlesim goOsteren timédrlerin
cogunlugunu {%58) olusturur. Eriskinde sellar timorlerin % 20'sini
kraniofarinjiomalar meydana getirir. Her yil milyonda iki olguya rastlanmaktadir.

* C.U.Tip Fakiltesi Nérosirurji Anabilim Dali.
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Kraniofaarinjioma nonglial serebral tGmorlerin basinda gelir. Cocuklarda ise
intrakranial timorier arasinda nisbeten distk bir yizdede bulunur. Bu miktar %2.5-
13 arasinda degisir, ortalama 7,5'tur. 700 vakalik intrakranial timaér iceren Vienna
serisinde 58 (%8.2) kraniofarinjiomaya rastlanmustir. Zulch genel papulasyonda
%2,5 oraninda bulundugunu tespit etmistir’-24%¢,

PATOLOJIK ANATOMI

Kraniofarinjioma anatomik olarak diafragma sela ile iligkisi ve buradan
vayilmasina gore klasifiye edilebilir. Embriyonal olarak kroniofaringeal kanal
suprasellar olarak yerlesmistir. Tumér stalkta, diafragma sella ve infindibulum
piasinin hemen altinda yerlesebilir. intrasellar lokalizasyon gésterebilir. Farenks ve
sfenoid kemik icine yerlesen tGmér vakalari da rapor edilmistir’2.

intrasellar Kraniofarinjioma

Suprasellar yerlesime daha seyrek olarak rastlanir. Dura ve araknoid aracthgt
ile beyine yayilir. Once diafragma sellayi yukariya iter belli bir bliyikluge erisince
diafragma sellay yirtar. Uclinc( ventrikiile dogru yonelir, hipofizi asagiya deplase
eder. Hipofiz atrofiye agrayarak harap olur. Sella tabanini erode edebilir. Kiazma
optikusu yukari iterek gerilmesine neden olur. Cok nadir olarak kraniofarinjiomalarda
solid kisim gelismez sadece kistik kisimdan meydana gelip intrasellar yerlesebilir.
Zuich bu tip kraniofaringeal kistin pars intermedia kisti, ile iliskili oldugundan
kuskuludur. Russell ise bunlarnin Rathke yanigindan gelistiginde inanir?47,

Suprasellar Kraniofarinjioma

Bazal sisterna araknoidi icinde yer alir. Uciinci ventrik(ili karsi tarafa iter.
Tumér bayiadikee Ggolinel ventrikGla tikar ve tabanini kadit gibi inceltir. Supra sellar
kraniofarinjiomada siklikla hipofiz ve sella normaldir.

Bazi kraniofarinjiomalar kiazma (zerinde gelisir ve kiazmayi asagiya iter.
Bazen ventrikil limeninde gelisir. Timér yerinin dodru olarak tespiti ameliyat icin
onemlidir. Kraniofarinjiomalar nadiren arkaya dogru blydlyerek thalamusa, ponsa
yayilabilir. Her iki tarafta frontal ve temporal loplan invaze edebilir®.

Makroskobik gérinim; kapsGlla Qri-knrmlzn renktedir. Kestaneden elma
blyGkiGgine kadar cgesitli boyutlarga olabilir. Yuzeyi diz veya nodalladar.
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Kalsifikasyon nedeniyle bazi bélgeleri sert, bazi bélgeleri mesin gibi, bazi yerleri ise
gevsek vapiskan kivamdadir. Kistik dejenerasyon  derecesine bagh olarak kesi
ylzeyi spongioz, gézenekli tek veya multipl kistlerden ibarettir. Kist kavitesi koyu
kahverengi, yesil veya griye benzer renkte mayi ile doludur. Mayi bazen jelatinoz
vasifta olabilir. Kist mayisi icinde parlak kicuk kollesterol kristalleri mevcuttur.
Histolojik olarak adamatious epitelium, kalsifikasyon ve kreatin nodul formasyonu
ile krakterizedir. BGtin olgularda kalsifikasyon mevcuttur. Kahn eriskinlerin
%50'sinde squamos kapiller kroniofarinjioma bulundugunu ve reklrrens
gbstermedigini rapor etmistir. Ancak histolojik tasnifin klinikte &nemi
bulunmamaktadir®.

SEMPTOM VE BULGULAR

Kraniofarinjioma pirimer yerlesme yerine ve bly(ime yénlne gdre;

Gorme defekti, pitUiter ve hipotalamik fonksiyon bozuklugu, nérolojik defisit,
hidrosefalik bozukiuk, gibi bashca doért degisik bulgu verir.

Gdérme Defekti

intrasellar kraniofarinjiomada nervus optikus, kiazma ve traktus optikus
alttan, suprasellar kraniofarinjiomada ise yukarndan ve arkadan baskiya ugrar.
Gorme defekti uni veya bilateral olabitir. Gérme alani degisik sekilleri kapsar.
Hastalarin yaklasik %60°sinda gérme alani defekti vardir. Kraniofarinjiomalarin
¢ogunun suprasellar ve orta hatta lokalize oldugu disindlirse temporal alanda
gorme defektinin fazla olmasi dogaldir. Erken déonemde gérme defekti parsiyel ve
asimetriktir. Hastalik ilerledikce bitemporal heteronim hemianopsi gelisir. Egder
timor kiazmanin arkasinda uzanir ve daha ¢ok traktus optikusu komprese ederse
homonim hemianopsi sekliinde gérme alanm defekti olur. Unilateral konsantrik
daralma tek tarafh optik sinir basisini gésterir. Optik sinir ve traktus optikusa uzun
sure basi olursa primer optik atrofi ve neticede kdriiik meydana gelir veya gérme
keskinligi azalir. Optik diskte solukluk goze carpar bdyle vakalarda intrakranial
basin¢ normal veya hafif artmistir?2,

Cocukluk doéneminde gérme alani defekti ve gdérme keskinligi ¢ok ileri
derecelere varmadan tant koymak guctir. Cocuk nadiren gérmesinin azaldigindan
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sikayet eder, basini bir tarafa edmesi, yazi tahtasi ve kitabini okumada giclik
cekmesinden dgretmeni ve ebeveyinleri olayin farkina varirlar. Supra ve para- sellar '
kraniofarinjiomada intraserebral basin¢ artmasina bagh olarak papil ddemi ve
sekonder optik atrofi gériilebilir®.

Pitiiiter ve Hipotalamik Fonksiyon Bozukiugu

Kraniofarinjiomalarin hemen hemen yarisinda pitliter ve diensefalik bozukluk
mevcuttur. Radyoimmiinessey ile yapilan hassas testlerle geri kalanlarda minimal
de olsa endokrin bozukluk tesbit edilmistir. Bu boélge lezyonlarinda diabetes
insipitus, Frohlich sendromu, adiposo genital distrofi, Simmonds kaseksisi, seksiel
bozukluk gibi sendromlar meydana gelir. Diensefalik ve pitiiter bozukluklar
hiporegulatuar olabildigi gibi hiperregilatuar reaksiyon bozukludu seklinde de
olabilir. ilave olarak paradoksal veya vejetatif ataklar gériilebilir.

Su metabolizmasi pitliter diensefalik sistemle direkt olarak kontrol edildiginden
su dengesi Gzerindeki bir bozuklugun tespiti bélge lezyonu hakkinda kesin tani
koydurabilir. intrasellar biiyiiyen timorler kendilerini 6nce pitiiter fonksiyon
bozuklugu ile godsterirler. Bunun aksine suprasellar timorlerde pitliter fonksiyon
degismez veya minimal degisiklik olur. Kraniofarinjiomali cocuklarin %60-70’sinde
pitiiiter fonksiyon bozuklugu mevcuttur'-2,

Ozellikle gelisme hormonu, tirotropik hormon, adreno kortikotropik hormon ve
gonadotropik hormon dengesinde bozukluk meydana gelir. Gelisme hormonu azalan
cocuklarda gelisme geriligi tespit edilir, cocuk kiicik ve narindir. iskelet ve dig
gelisme durur, seksiel gelisimi geri kalir ve klinik gériinim Lorraine tipi disrafisme
uyar. Bu hastalarda mental ve intellektuel kapasite bozulmamistir, hatta yasina
gbre sasirtici derecede zeki ve gen¢ gorindrier. Deri soluk ve yumusaktir. Saclar
genellikle seyrektir. Sesleri tizdir ve pubertede yumusar.

Tirotropik hormonu azalan cocuklar asin kilo alir. istah azalr, aktiviteleri
diiser ve erken yorguniuktan sikayet ederler. Konsantrasyonlari, fizik ve mental
kapasiteleri, bazal metabolizma ve nabiz anormal derecede disiktir?®®,

intrasellar kroniofarinjiomada diabetes insipitusa nadiren rastlamir. Bazan
supra ve intrasellar kraniofarinjiomada antidiabetes insipitus geliserek primer oliguri
meydana gelir. Bu nadir durumu ilk defa 1956 yilinda Rodek tarif etti’. %15
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nispetinde iskelet gelismesinde geri kalma vardir. Bazan karakteristik cicelik
g6rulir. Radyolojik olarak kariofarinjiomali  cocuklarin  %60’sinda iskelet
gelismesinde gecikme tesbit edilir. Suprasellar kraniofarinjioma Gg¢iinci ventrikdle
dogru blylrse Gclncl ventrikGl tabani, ventrikGl duvar, hipotalamik vegatatif
nukleuslar itilir. Bu nedenle %7 hastada diabetes insipitus diensafalik fonksiyon
bozuklugu sonucu olusur. Hipotalamohipofizer sistem bozukiuguna baglt olarak
segonder hipogonadizim meydana gelir. Daha az olarak puberte prekoks meydana
gelir. Gonodotropin hormon eksikligi puberteden énce 6nemli bulgu vermez.
Hipotalamik bélgeyi etki altina alan timdr yag metabolizmasini bozarak sismanlik,
zayifhk veya kaseksi ile seyreden sendromlar meydana getirir.

Panhipopittitarizimde Simmonds hastali§i veya kaseksisi gelisir. Seksuel
gelismeye bagli adiposogenital distrofi veya Frohlich hastaligi goralar®.

Uclincd ventrik(]lijn‘ kaudal bélgesi lezyonunda santral vegatatif regulatuar
bozukluk olur. Bozukluk hipo veya hiperreaktif tip olabilir. Hipersomni veya insomni,
hiper ve hipotermi, hiper veya hipoglisemi, hiper veya hipohidorzis, hipertrikozis
veya sa¢ dokulmesi, hiperpigmentasyon veya pitditer solukluk {Psodoanemia), hipo
veya hipertansif krizler gorilebilir. Vegatif bayilma ve epilepsi (diensefalik epilepsi)
nobetlerine sik rastlanir’*2.

Naérolojik Defisit

Suprasellar bUylyen kranifarinjiomanin kafa kaidesi, frontal ve temporal loplara
yayilmast halinde cesitli nérolojik defisitler gelisir.

Anterior fossaya yayilan kraniofarinjiomada anozmi ilkk ve tek nérolojik bulgu
olabilir, fakat ancak eriskin cocukta tesbit edilir. Unciate fist nadir vakalarda
paramedian temporal loplara yayilan timérlerde gortlir, TUmoér posterior fossaya
dogru yavyilirsa tentoryum seviyesinde seyreden okulo motor, troklear, abdusens
ve trigeminal sinirlerde paralizi meydana gelir. Kraniofarinjioma sisterna
interpedinkularis ve ponsa uzanabilir. Beyin sapi displasmani ve kompresyonuna
sebep olarak bulber kranial sinir felcleri, serebellar bozukluklar ve piramidal arazlar
acifa cikar'2588,

Hidrosefalik Bozukluklar

Uctncl ventrikille vyayilan kraniofarinjioma tek veya bileteral foramen
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monroyu, daha nadir olarakta aquaductus siliviusu tikayabilir. Serebro spinal. sivi
drenaji bozulur. %40 vakada simetrik veya asimetrik hidrosefali gorGiar.

intrakranial basing artimi cocukta ilk olarak bas agnsi nedeniyle gocuk
irritabldir. Agrinin lokalizasyonu yoktur. Kusma sabahin erken saatlerinde yemekle
ilgisiz, bazen ani pozisyon degisikligine bagh, zorunlu veya spontan bir sekilde
meydana gelir. Bu bulgularia posterior kranial fossa timorinG taklit eder. %50
vakada kranial sitlrler acilir. Kafanin perkiisyonunda Mc Ewen’in tarif ettigi ¢catlak
testi sesi duyulur. Skalp venleri kabarir. Sik olarak abdusens siniri pralizisi géralur.
Papil stazi nispeten nadirdir, ancak %40 vakada tespit edilir. Hastanin yasi ile ilgili
olarak bulgular degisiklik gésterir. infant ve cocukta intrakranial basing artimi ve
biyime anomalileri barizken adolesan cagda endokrin, metabolik bozukluklar ve
viziiel defektler asikardir’®.

TANI

Laboratuvar Testlerl

Ameliyattan énce hipofiz hormonlar ve rilizis faktorlerin 6lcima hastanin
noérolojik durumunu degerlendirmede cok 6nemlidir. Bu hormon tayinleri acil
midahale disinda mutlaka yapiimahdir. Matson ve Grigler {(1969), 6zellikle ADH,
TSH, ACTH ve STH hormonun tayin edilmesini 6nermislerdir. Cocuklarda STH'nun
az salgilanmasi nedeniyle dlclilmesi énemli bilgi vermemektedir. Ayni hormonlarin
postoperatif olarak o6lctilmesi ve preoperatif degerlerle kiyaslanmasi ameliyatin
basansi hakkinda fikir verir. Diger rutin kan ve idrar testleri yapiimahdir. Buniar
diabetes insipitus disinda genelliklede normaldir?.

Radyolojik Tani

Direkt grafi Hemen hemen bitin kraniofarinjiomalarin, yiksek nispette tanisal
ozellie sahip direkt kafa grafisi bulgulari vardir. Tipik olarak supra ve intrasellar
verlesim gosteren degisik dansitelerde kalsifikasyonlar mevcuttur. Kalsifikasyonlar
belirsiz, yaygin, kaba, bir araya yayilmis veya irregUler olabilir. Nadir vakalarda kisti
kabuk veya yuzik seklinde cevreler. Yas ilerledikce kalsifikasyon nispeti azalr
genellikle %70 vakada kalsifikasyon vardir. Kalsiyum artiklari daha ¢ok timérin
solit kisminda bulunur. Direkt grafilerde kalsifikasyon gdstermeyen
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kraniofarinjiomanin mikroskobik incelenmesinde siklikla ince kalsiyum odaklarina
rastlanr®,

Kalsifikasyon disinda cocuk ve erigkinlerin %70'sinde timdérin sellaya baskisi
ve intrakranial basing artist nedeniyle sella ve c¢evresinde patolojik degisiklikler
meydana gelir. Tanida komputerize tomografi, nlkleer magnetik rezonans,
pnomoensafalografi ve anjiografi dnemli radyolojik yontemlerdir®®,

TEDAVi ve PROGNOZ

Tercih edilen tedavi tim&rdn tek seansta total olarak cikartiimasidir. Matson
{1967) ikinci ameliyat mortalitesinin ¢cok yuksek oldugunu ve ilk ameliyattan sonra
radyoterapi yapiimasini tavsiye etmektedir. Cocuklarda ameliyat teknik olarak daha
kolaydir, komplikasyon ve postoperatif seyir daha iyidir.

Kraniofarinjiomlara Cerrahi Yaklasim:

Kraniofarinjiomalar cerrahi yaklasim sekline uygun olarak;

a. Endosuprasellar: Infrasellar ve intrasellar kraniofarinjiomaya
rastlanmamistir.

b. Suprasellar ekstraventrikiiler: Uclincii ventrikile atlamamis baska bir
deyisle pitGiter stalk kraniofarinjiomas:.

c. intraventrikiler {infandibular):

1. intraventrikdler

2. intra-ekstraventrikiler (2)
seklinde siniflandirilabilir.

Timore;

a. Subfrontal

b. Transkortikal ve transventrikiler

c. Transsfenoidal(1) olmak (Gzere Gc¢ yolla yaklasilir.

Kraniofarinjiomalann radikal ¢ikariimalannda timérin Geuncd ventrikile iliskili
olmast bayldk énem tasir. 30 kraniofarinjiomalilarin otopsilerinde yapilan calismada
timérler arasinda kesin farkhliklar tespit edilmistir. intraventrikiler tumérlerin
Gclincl ventrikdl tabanina bast yapug: ve kismen atrofiye ugratugdi, UGclncd

ventrik(l tabininin tdmoérin inferior ve inferolateralinde yer aldigi gézlenmistir®.
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intra-ekstraventrikiiler ~ olanlarda Gglncl  ventrikil  tabani  tiGmdrin
lateralindedir ve timérin cevresi boyunca goérdlir. Boylece GglnclG ventrikGlin
harap olan tabanindan herniye olurlar. Ekstraventrik(iler kisimlari degisik biyGkllikte
ve degisik istikamette olabilir. Bu vakalarda tUmor kapsilG Gcincl ventrikl tabam
veya duvarina vyapisarak oradan beslenebilir. Bu nedenle intraventrikiler
kraniofarinjiomayi ¢ikartirken GgUncQ ventrik(!an tabanina yapisik kapsilin bazal
kismini birakmak daha iyidir. Timoér kapsGlinin talamusa yapisiksa lateral duvarnimi
cikarmak tehlikeli olabilir®*?®,

Sweet, Logve ve Symon calismalarinda Gcinci ventrik(l tabani ve kapsil
arasinda siki yapisikh@in olmadigini ancak arada gliozisin meydana geldigini gliotik
reaksiyonun disseksiyonunun 6lime neden olabilecegini géstermislerdir. Nadirde
olsa Uclnci ventrikilden total cikartilan vakalar vardir. Bazi timérler Gclned
ventrik(lin 6n kismina bast yapabilirier?*5,

intraventrikiler kraniofarinjiomalarda sellanin bayukliga genellikle degismez.
interpedinkller sisterna asa@i dogru vyer degistirir ve kiazmatik sisternanm
posterior kisiminda dolma defekti olur. intra ekstraventrikiler kranifarinjiomada
direkt grafilerde sella tursika girisinde kasifiye kitle gor(lir. Dorsun sellada kisalma,
inter pediklinler sisternada asagt dogdru yer dedistirme ve antero-posterior ¢apta
blydme, anterior serebral arterin A1 segmentinde yukari dogru itilme ve posterior
kominikam arterdeki asagi dogru yer dedistirme vyine intra-ekstraventrik(ler
kraniofarinjioma icin tipiktir®’.

Endo-Suprasellar Kraniofarinjiomalar

Vakalarin  1/3'G bu sekildedir. Tumér cok blyGk degilse, anterior ve
supraseilar yerlesim gosterirse hipofiz stalki saglam kalabilir. Konovalov 43
vakadan 20’sinde pittiter stalki bulup izole etmistir. Uc vakada arkadan ve
asa@idan yapisiklik gdstermekteydi. Cogu vakada stalk kesin demarkasyon hatt
olmadan tumodrle devam ediyordu. Ufak damarlar stalk etrafinda kapsuil icine
girmekteydi. Vakalarin yarnisinda timér kapsili Gelnc( ventrik(l kapsUline sikica
yapisiktir. Bunlarda stalki ayirip korumak miumkuan degildir. Sella Gzerinde baylyen
kraniofarinjioma G¢lnci ventrik{! tabanini basi sonucu deforme etmekle kalmaz
bazen tabani delerek ventrik{il icine girebilir. Endo-suprasellar timoérler arasinda

60



ARSIV,1992 Haciyakupoglu ve Kayacan

frontal lop lateral ventrikle penetre olan 6 dev timér yayinladi. Karotit arterler
tumor tarafindan infiltre olabilir?,

Endo-Suprasellar Kraniofarinjiomalarin Cikartilmasindaki Yéntemler:

Bu gruba dahil kraniofarinjiomalar biiylk olsalar bile total veya suptotal olarak
cikarilabilirler. Konovalov toplam 43 vakanin 29'unu total, geri kalanin suptotal
olarak cikarmistir?,

Tamoran radikal veya total cikarilma terimi klinikler arasi degisir. Konovalov
timdrin gordlen kisimlarimin cikanimasina total ¢tkarma terimini kullanmistir. Ancak
bu gibi vakalarda sella icini gérmek imkansiz oldugundan kapsul fragmanlari bu
bdlgede kalabilmektedir. Ayni muellif radikal terimini Gglncl ventriklil veya major
damarlara yapisik fragmanlar hari¢c tim timorin ¢ikanldigr vakalarda kullamimistir.
Endo-suprasellar kraniofarinjiomalar supfrontal yaklasimia ¢ikarilir. Konovalov’'un
sadece bir vakasinda timdr lateral ventrikile yayildiindan sub frontal ve
transventrikUller yaklasimi kombine etmistir.

Yaklasim genellikle Unilateral ve sagdandir. Kistik muhteva alindiktan sonra
tumoér kapsili kollabe olur ve timére yakin dokular kolayhkla farkedilir duruma
gelir®4,

Onceleri bilateral (bifrontal) supfrontal yaklasim tercih edilirken sonralan bu
yéntem sadece parasellar baylGyen timoérler icin kullanildi. Dért adet burr-hole ile
tek kemik flebi cikar:lir. Bilhassa eriskinde ameliyat sonunda kemik kenarlarinin
yaklastirdimast ve kolayca kapatiimast icin frontal sinis lineer olarak kesilmelidir,
Sagital sints ve falks serebrinin 6n bolimindn kesilmesi sellar ve paraseller
bolgenin rahat sekilde gérilmesini saglar. Frontal lop ekarte edilerek tOmor ortaya
cikarildiktan sonra kist duvarina enjektérle ponksiyon yapilarak kist bosaltilir.
Kapsil optik sinirler arasinda genis olarak acilir ve mimkin oldugu kadar timor
muhtevasi bosaltilir. Kapsulin kollapsi ile 0 bélgedeki damarlar kolayca gorilir hale
gelir. Burada posterior kominikan, arterior koroidal ve diensefalik bélgeye giden
ufak karotit arter branslarina dikkat etmek gerekir. Mikroskopla timéri besleyen
damarlar ayrilip kuagule edilir. Anterior serebral arter, optik sinir, kiazma ve traktus
optikus timor Gzerinde derin oyuklar acabilir. Bazi vakalarda timér ve anterior
serebral arterlerin birlikte kompresyonu ile optik sinir ve kiazmada vyariklagsmalar
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meydana gelir?587,

fleri derecede anterior ve suprasellar biyliyen timérlerde anterior serebral
arter kapsile yapisabilir. Kapsdle giren damarlar uyrildiktan sonra sella tursikaya
girisine 2-3 mm kala bipolar koagulasyonla yakilarak kesilir, bOylece kapslin Ust
kismi mobilize odilerek optik sinir kiazma ve 6zellikle (¢ctinci ventrikdl tabanindan
ayriimasi kolay hale getirilmis olur. Bir cok vakada kapsul yumurta kabugu seklinde
ossifikasyona u@rayarak, kalsifiye kapstlin kollaps ve Uglncu ventrikilden
ayrilmasi gic olmaktadir. Bu tip vakada kapsil kabugundaki ossifikasyon disektérle
ayrilabilir. Kapsilin sellaya dogru cekilmesiyle UglnciG ventrikdl tabanindan
ayriimasi kolaylasir ayni zamanda hipofizeal, stalkta korunmus clur. Stalkin timér
kapsill ile birlesme vyerini diseke edebiliriz. Eger zorlukla karsilasiirsa stalk
damarlarinin kapsuilde devam ettigi ufak bir kapsial kismi birakilabilir. Bbylece
postoperatif diabetes insipitus ihtimali oldukca azalir. Ucinci ventrikil tabanina
stkca yapisan timér kapsala cikantmadan birakilmalidir. Timérin total ¢ikanldigi
bazi vakalarda (iciincii ventrikiil tabanina acilarak intraventrikGler kisim cikarilr®87.

Ameliyatin ikinci safhasi timorin intrasellar kismini ¢ikanimasidir. Bunun icin
diafragma sella ile timor kapsali arasina girebilen disektér kullanihir. Bilahare kapsdl
forseps ile tutularak sella tursikadan cekilir. Kapsilin selladan ayrilmasi esnasinda
kaverndz sintsler yirtilabilir, fakat kanama spongostanla kolaylhkla durdurulur. Bazi
vakalarda sellanin arka duvarinda acikk pembe goériniste hipofiz artiklan
farkedilebilir. Bazende rezidiel hipofizeal doku frozenle aynhr. Kraniofarinjiomanin
intrasellar kismindaki artiklarinin temizlenmesi sirasinda hipofiz bezi zedelenebilir.
Buna bagh olarak post operatif endokrin yetmezlik olur hasta cocuk ise biyimede
gecikme meydana gelir??.

Rougerie’ye gbre erken yasta timorin intrasellar kisminin ¢cikariimasina gerek
yoktur. Tuméran tam olarak cikanlmasi ile interpedinkUler sisterna, beyin sapy,
baziller arterin Gst kismi ve dallar aciga cikar?.

Suprasellar-Ekstraventrikiler Kraniofarinjioma
Daha ¢ok adultiarda gorilar, Konovalov 39 vakanin 24'dind eriskinde tesbit

etti. Cogu dev boyutlara ulasir. Siklikla asimetrik yerlesir. Uctinci ventrikal ve
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hipofizeal stalki bir tarafa dogru iter?. Vakalarin coguna unilateral subfrontal olarak
yaklasilabilinir. Bazen subtemporal yakiasimla ve tentoryumu keserek ¢ikartmak
icap eder. Tumoér yerlesimine goére optik sinirler arasindan veya optikokarotit
tckenden diseke edilir. Timor kapsilu genellikle incedir. Kapsiul sari lobiler yapida
olup kollesterol ve kalsiyum ihtiva etmektedir. Vakalarin cogunda tumér kesif
homojen doku seklindedir. Blyuk amarlari optik ve okllomotor sinirleri atake eder.
Vakalarin hemen hemen %55‘inde hipofiz stalki goérilip blylik cogunlugunda
korunabilir. Stalk timér tarafindan invaze oldugunda kalin ve genis gorinimde
olur. Nadir de olsa pre, para, retrosellar bolgelere yerlesir anterior serebral arterleri
tikar, posterior ve orta serebral arter anostomozlar ile bu bélgeler beslenir. Bazi
vakalarda kist bulunmaz klivusa yayilir, beyin sapi ve baziler arteri iter. Posterior

serebral arter ve oklllamotor sinirde timér tarafindan atake edilir®®7:2,

AMELIYAT SONRASI BAKIM

1969'da Matson ve Crigler ameliyat sonras! bakimi standart hale getirdiler. Bu
tedavi ile elektrolit, su ve glukokortikoid replasmani saglanir. Ameliyat ve
ameliyattan sonraki stresler hastayl adrenal yetmeziije sokar ve bu nedenle
ameliyattan o6nce, ameliyat esnasinda ve ameliyattan sonra optimal dozda
glokukartikoid verilmelidir®.

ADH salgilanmasindaki degisiklik aldesteron sekresyonunuda etkileyerek
degdisik fizyolojik tablolar acida cikar. Gluko kartikoid tedavisinde su faktérler
etkilidir.

a. Postoperatif olarak glukokortikoid ihtiyac) artar ve intramdskduler olarak
verilmesi tercih edilir.

b. Fazla glukokortikoid'in komplikasyonlari gbz 6ninde bulundurulmali, doz 4-
5. ginde azaltlmalidir. Cocuklarda eriskinlerden daha fazla enfeksiyon ve
gastrointestinal kanamalara neden olur®.

¢. Kenny'ye goére (1966) 4 ayliktan blOylk cocuk ve eriskinlerde ortalama
kortizol imal (CPR) 13mgm/m2/gindedir.

d. Streste maksimal kortizol sekresyonu normalin 10-15 mislidir, bu nedenle
total doz 130-195mg/m2/giinde miktarini asmamahidir’,
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Ameliyattan dnce, ameliyattan sonraki bes gliinde, ginlik maksimal adrenal
kortizon sekresyonunun dértte biri veya normalin (¢ kati kortizon asetat halinde
intra maskiler olarak verilmelidir. Ameliyat giini yliksek doz intravenéz kortizon
verildidinde oral doz azalulir. Hastalarin cogunda glukokortikoid tedavisi ameliyattan
3-4 ay sonra kesilir. Devamli kortizon verilmesi gereken hastalara giinde 5-15.5
mg/gunliik doz yeterlidir®.

Diabetes insipitus radikal ameliyatlarin hemen hepsinde ameliyati takiben
ortaya cikar ve 2-3 gliinde dlizelebilir. Fakat hastalarin cogunda degisik derecede
olmak Gzere uzun zaman devam eder®.

Matson ve Crigler pitressin veya ADH verini tutan ilaclara ameliyattan sonra
iki hafta bitmeden baslamayi tavsiye etmemislerdir. Cinku erken operatif devrede
bébredin siizme fonksiyonu durarak su entoksikasoyuna, konvilzyona ve agir
nérolojik defisite yo! acabilir'.

Pitresin suda ve yagda erimis pitresin tannat halinde intramuskaler kullanilir
ancak kronik vakalarda nasal sprey halinde kullanmak daha kolaydir.

Hastanin takibinde endokrin bozukiugun yaninda bir ka¢ saat icin degisebilen
mayi ve elektrolit dengesinin kontrolG gerekir. Ameliyattan sonraki iki hafta icinde
hastanin aldi§i cikardidi mayi hesap edilmeli, serumda sodyum, potasyum, klor
Olcdlmeli pH, karbondioksit, saatlik idrar veya her isemede ¢ikanlan idrar ayn ayn

dlctlmeli ve replasman tedavisi buna gére yapiimahdir?.
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