
raniofaringiomalar ekstraaksiyel yerleflimli, yavafl
büyüyen, histolojik düflük selim, ancak habis davra-

n›fl sergileyen sellar bölge tümörleridir. Hipofiz gland›n›n
anterior-superior marjininden ç›kan kraniofaringiomlar
çok katl› yass› epitel hücreleri ile çevrili ve ço¤unlukla
solid ve kistik komponentlerden oluflmaktad›r. Sellar ve-

ya suprasellar yerleflimli olan bu tümörler nadiren üçün-
cü ventrikül yerleflimli olarak da görülebilirler [1-4]. 

Y›ll›k s›kl›¤› 1.3-2 / 100.000 olan kraniofaringiomlar
tüm beyin tümörlerinin %1-4’ünü, çocukluk ça¤› beyin
tümörlerinin %5-10’unu oluflturur [5]. Bu tümörler her
yafl grubunda görülebilmelerine ra¤men çocuklarda 5-
14; eriflkinlerde ise 65-74 yafllar› aras›nda pik gösterir
[6,7]. Çocuklarda suprasellar yerleflimli tümörlerin yak-
lafl›k yar›s› kraniofaringiomdur; tan›s› bu yafl grubunda
non-glial beyin tümörleri içerisinde en s›k görülen san-
tral sinir sistemi tümörleridir [5]. 
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Özet
Amaç: ‹. Ü. Cerrahpafla T›p Fakültesi Nöroflirürji Anabilim Dal›’nda takip ve tedavisi yap›lan 5-15 yafl aras› çocukluk ça¤›nda kraniofarin-
gioma tan›s› konulan 24 vakan›n klinik, laboratuar bulgular› ve tedavi sonuçlar›n›n güncel literatür bilgileri ile karfl›laflt›rmal› de¤erlendiril-
mesi amaçlanm›flt›r.

Yöntem: Tüm vakalar›n takip dosyalar› incelenerek, yafl, cinsiyet, klinik, radyolojik ve laboratuar bulgular›, uygulanan tedavi yöntemleri kay-
dedilerek incelenmifltir. 

Bulgular: De¤erlendirilen 24 vakan›n 10 (%42) tanesinde bafla¤r›s›; 18 (%75) vakada görme problemleri, 7 vakada (%29) endokrin bozuk-
luklar, 2 vakada (%8), bulant›-kusma, 1 vakada (%4) epileptik nöbet, 2 vakada (%8) ekstremitelerde kuvvet kayb› tespit edildi. 

Sonuç: Sonuçlar›m›z, literatür ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda, kraniofaringioman›n çocuklarda çok genifl ve de¤iflken semptomatoloji ile prezente ola-
bilece¤ini göstermektedir. Bu semptom ve klinik bulgular ile karfl›lafl›lan çocuklarda görüntüleme çal›flmalar›n›n d›fl›nda detayl› endokrino-
lojik ve oftalmolojik incelemelerinin de yap›lmas› önem tafl›maktad›r. 

Anahtar kelimeler: Kraniofaringiom, endokrin bozukluklar, suprasellar kitle, çocukluk ça¤›
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Clinical presentation of craniopharyngiomas in pediatric age group: retrospective analysis of 24 cases 
Abstract

Objectives: In this study clinical presentation and laboratory findings of 24 pediatric craniopharyngioma patients (age 5-15) admitted to
Istanbul University Department of Neurosurgery between 1998-2008 were retrospectively evaluated and compared with current literature 

Methods: Clinical data of 24 patients were retrospectively evaluated. Age,sex, clinical presentation and laboratory findings were recorded
for evaluation. 

Results: The main presenting symptoms of 24 patients were as follows: headache in 10 patients (%42); visual problems in 18 patients (75%),
endocrine abnormalities in 7 patients (29%); nausea and vomiting in 2 patients (8%), seizures in 1 patient (4%); and motor deficits in 2
patients (8%). 

Conclusion: Comparing our results to current studies it shows that; clinical presentation of craniopharyngiomas in pediatric age group can
be highly variable. Apart from routine radiological work up detailed endocrine and ophthalmologic studies are mandatory. 

Key words: Craniophryngioma, endocrin deficit, suprasellar, pediatric age 
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Klinik görünüm aç›s›ndan kraniofaringiomlar, ço-
cuklarda ve eriflkinlerde farkl› semptomlara yol açarlar.
Eriflkinlerde endokrin bulgular ön planda iken, çocuk-
larda intrakranyal bas›nç art›fl› ve görme bozuklu¤u bul-
gular› daha s›k görülür [2,8-10]. 

Bu çal›flmada, Klini¤imize baflvurup kraniofaringiom
tan›s› konmufl olan 24 olgudaki klinik bulgular›n retros-
pektif olarak de¤erlendirilmesi ve güncel literatür derle-
mesi ile birlikte sonuçlar›n›n karfl›laflt›r›lmas› amaçlan-
m›flt›r.

Gereç ve Yöntem
1999 - 2008 y›llar› aras›nda Cerrahpafla T›p Fakülte-

si Nöroflirürji Anabilim Dal›nda kraniofaringiom tan›s›
ile tedavi edilen 24 çocukluk ça¤› grubu olgu de¤erlen-
dirilmifltir. Olgular›n izlem ve tedavi dosyalar›ndan bafl-
vuru semptomlar›, klinik ve laboratuar bulgular› retros-
pektif olarak incelenmifltir.

Bulgular 
Olgular›n yafllar› 5-15 (ort=10,3) aras›nda de¤iflmek-

teydi. Erkek/k›z oran› 1.4 : 1 (14 erkek : 10 k›z) idi. Bafl-
vuru semptomlar› olarak bafla¤r›s› 10 olguda (%42),
görme problemleri 18 olguda (%75), endokrin bozuk-
luklar 7 hastada (%29), bulant›-kusma 2 olguda (%8),
epileptik nöbet 1 hastada (%4), ekstremitelerde kuvvet
kayb› ise 2 olguda mevcuttu (%8) (Tablo 1). 

24 olgunun 22 tanesi (%92) pterional, 2 tanesi (%8)
transsfenoidal yolla opere edilmifl olup 17 (%71) ope-
rasyonda subtotal, 7 (%29) operasyonda da total rezek-
siyon yap›lm›flt›r. Postoperatif dönemde 7 (%29) hasta-
ya radyoterapi uygulanm›flt›r. 

Tart›flma
Kraniofaringiomlar, çocukluk ça¤› primer santral sinir

sistemi tümörleri içerisinde %5-10 oran›nda görülürler
[5]. Histolojik olarak benign karakterli olmalar›na ra¤men
anatomik olarak önemli yap›lara yak›n komfluluklar› ne-
deniyle (hipofiz, optik kiazma, Willis poligonu ve hipota-
lamus) klinik olarak agresif karakter gösterebilirler [11].

Kraniofaringiomlar, adamantinöz ve squamoz-papil-
ler form olarak 2 farkl› histolojik tipte incelenirler. Ada-
mantinöz form çocukluk ça¤› yafl grubunda, squamöz-
papiller form ise eriflkinlerde daha s›k görülür. Her iki ti-
pi de içeren mikst tip çok daha nadir ortaya ç›kmakta-
d›r [12-14].

Kraniofaringiomlar›n etyolojisinde rol alan faktörler
henüz tam olarak bilinmemekle birlikte embriyogenetik
ve metaplastik teoriler üzerinde durulmaktad›r [10,15].

Embriyogenetik teoriye göre adamantinöz tip, Rath-
ke kesesinin epiteliyal art›klar›ndan veya kraniofaringe-
al keseden köken al›r ve kesenin herhangi bir yerinde
ortaya ç›kabilir. Metaplastik teoriye göre ise adenohipo-
fizin pars tuberalisinde yer alan skuamöz hücrelerin
metaplazisi üzerinde durulmaktad›r [10,15].

Tan›sal Bulgular ve Semptomatoloji

Kraniofaringiomlu çocuklarda en s›k baflvuru nedeni
bafla¤r›s› ve görme bozukluklar› gibi non-endokrin
semptomlard›r [9,16-19]. Ancak tan› konulan olgular›n
%50’sinden fazlas›nda tan› esnas›nda endokrin bozuk-
luklar tespit edilir [18]. Tan› konulan hastada en s›k bü-
yüme hormonu (GH) eksikli¤i, daha düflük oranlarda da
gonadotropin, adrenokortikotrop ve tiroid hormon ek-
siklikleri görülür [20,21]. Preoperatif endokrin bulgula-
r›n postoperatif sonuçlar› etkileyen en önemli etkenler
aras›nda oldu¤u bilinmektedir [22,23].

Çocukluk Ça¤› Kraniofaringiomlu Olgularda 

Klinik Bulgular

Kraniofaringiomlar yavafl büyüyen tümörler oldukla-
r›ndan ve çocuklarda artm›fl kafa içi bas›nc› eriflkinlere
göre daha iyi tolere edilebildi¤inden dolay› semptoma-
tik olana kadar büyük boyutlara ulaflabilirler. Eriflkinler,
çocuklara göre daha erken semptomatik olmaya bafllar-
lar ve tan› konulan olgular›n %80’inde görme bozuk-
luklar› tespit edilir [2,8,10,16,19,24-26].

Bafl a¤r›s›, kraniofaringiomlu çocuklarda en s›k görü-
len yak›nmad›r ve buna s›kl›kla bulant› ve kusma da efl-
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Tablo 1. 24 hastan›n baflvuru semptomlar› ve görülme
oranlar›. 

Bafla¤r›s› 10 %42

Görme bozukluklar› 18 %75

Endokrin bozukluklar 7 %30

Bulant›-kusma 2 %8

Epileptik nöbet 1 %4

Motor defisit 2 %8
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lik eder. Bu klinik bulgu tümörün kitle etkisi ile birlikte
Monro forameninin t›kanmas›, III. ventrikül veya aqu-
aduktus sylvius’un bas› alt›nda kalmas› sonucu ortaya
ç›kabilecek olan hidrosefaliyle de iliflkilidir. Tan› konul-
mufl olan hastalar›n %15-30’unda hidrosefali mevcut
olup ani nörolojik bozukluklara neden olan hidrosefali,
acil müdahaleyi gerektirebilir [16-18]. Serimizde bafl
a¤r›s› 24 olgunun 10 tanesinde (%42’sinde) mevcuttu .
Bafl a¤r›s› olan hastalarla ile birlikte de 2 olguda (%8)
bulant›-kusma mevcuttu.

Bu çal›flmada olgular›n 18’inde (%75) görme bozuk-
lu¤u bulgular› ve 14 hastada (%58) funduskopik muaye-
nede papil ödem tespit edildi. Görme bozukluklar›, tü-
mörün yerleflim yeri ve görme yollar›n›n etkilenmesine
ba¤l› olarak farkl›l›klar gösterir. En s›k görülen görme bo-
zuklu¤u, santral tip görme defektleri olup özellikle dü-
flük yafl grubu çocuklarda tespiti daha zordur. Bu neden-
le atipik (santral) görme bozuklu¤u tespit edilen olgular-
da MR incelemeleri ile altta yatan patolojiye yönelik rad-
yolojik görüntülemelerden faydalan›lmal›d›r [16-18,27].
Pre-infra kiazmatik tümörlerde görme bozukluklar›, bi-
temporal hemianopsi fleklinde ortaya ç›karken retro-ki-
azmatik tümörlerde görme bozuklu¤u ortaya ç›kmayabi-
lir, papil ödem görülebilir, homonium lateral hemianop-
si veya maküler fiberlerin kompresyonuna ba¤l› olarak
bilateral santral skotom ortaya ç›kabilir [27]. 

Fundoskopik incelemelerde tek veya bilateral papil
ödem, kraniofaringiomlu çocuklar›n %30’u, eriflkinlerin
%10’unda; optik atrofi çocuklar›n %40’›, eriflkinlerin
%30’unda görülür. Oküler felç nadir olmakla birlikte
vakalar›n %5’inde ortaya ç›kar. Bu bulgular kronik art-
m›fl kafa içi bas›nc› ile birlikte VI. sinirin etkilenmesi ve-
ya tümörün III ve IV. kranial sinirlere direkt bas›s› ile or-
taya ç›kar [21,27,28]. 

Endokrin bozukluklar, kraniofaringiomalu çocuklar-
da geç bulgu verdiklerinden dolay› tan› an›nda ortaya
ç›kar›l›rlar. Fakat bafl a¤r›s›, görme bozukluklar› ve di-
¤er nörolojik bulgular ortaya ç›kmadan önce mevcut ol-
duklar› kabul edilir. Kraniofaringiomlu çocuklar›n
%93’ünde endokrin bozukluklar görülmüfltür [20,21].
Normal hipofizer fonksiyonlar›n devam etti¤i ve endok-
rin bozukluklar›n görülmedi¤i olgular %6-25 aras›nda-
d›r. ‹ncelenen serilerde %20-50 aras›nda panhipopitu-
itarizm tespit edilmifltir [19-21]. En s›k görülen endokrin
bozukluk, GH eksikli¤idir [20,21,29]. Gecikmifl puber-
te, çocukluk ça¤› kraniofaringiomal› vakalarda görülen
ikinci s›kl›ktaki endokrin bozukluktur ve tan› konulan
hastalar›n %50-80’inde tespit edilir [19,29-31]. Tirotrop
ve kotikotrop eksikli¤i klinik olarak daha az görülmekle

birlikte olgular›n yaklafl›k 1/3’ünde tespit edilir [19,29-
31]. ADH defisitine ba¤l› endokrin bozukluklar (poliü-
ri-polidipsi sendromu) %18 oran›nda; obezite ise %10-
25 aras›nda görülen di¤er endokrin bozukluklar ile ilifl-
kili klinik bulgulard›r [29,30]. Adiposogenital sendrom,
kafleksi ve puberte prekoks di¤er nadir görülen endok-
rin bozukluklard›r. Serimizde olgular›n 7 tanesinde
(%29) endokrin bozukluklar tespit edilmifltir.

Di¤er nörolojik bulgular, tümörün yerleflim yeri ve
boyutu ile yak›ndan iliflkilidir. Haf›za bozukluklar› ve en-
telektüel de¤ifliklikler daha çok retrokiazmatik kraniofa-
ringiomalarda ortaya ç›kar ve tümörün korpus mamillare-
ye bas›s› ile iliflkildir. Bunun d›fl›nda tümörün boyutuyla
iliflkili olarak frontal lob etkilenme sendromlar›, epileptik
nöbetler ve hemiparezi daha nadir olarak görülebilecek
di¤er nörolojik bulgulard›r. Uyku bozukluklar› ve termo-
regülasyonun bozulmas›, hipotalamik nükleus etkilen-
mesine ba¤l› olarak ortaya ç›kabilecek di¤er nadir görü-
len nörolojik bozukluklard›r [32,33]. Özellikle büyük tü-
mörlerde apati, inkontinans, depresyon ve hipersomni gi-
bi bulgular ile karfl›lafl›labilinir. Serimizde di¤er nörolojik
bulgular, 1 hastada epileptik nöbet (%4), 2 hastada ise ta-
raf seçen kuvvet kayb› (%8) olarak tespit edilmifltir. 

Sonuç
Bu çal›flmada 24 pediatrik ça¤ kraniofaringiom olgu-

su retrospektif olarak de¤erlendirilmifltir. Hastalar›n bafl-
vuru semptomlar› ve klinik bulgular›n›n literatürden fark-
l› olmas›n›n nedenleri, vaka say›s›n›n az olmas›, hastane-
mizin üçüncü basamak sa¤l›k merkezi olmas› nedeni ile
ancak baz› seçilmifl vakalar›n sevk edilmesi ve homojen
bir seri olmamas› nedeniyle düflünülmüfltür. Sonuçlar›-
m›z, literatür ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda, kraniofaringiomn›n
çocuklarda çok genifl ve de¤iflken semptomatoloji ile gö-
rünebilece¤ini göstermektedir. Bu semptom ve klinik bul-
gular ile karfl›lafl›lan çocuklarda görüntüleme çal›flmalar›-
n›n d›fl›nda detayl› endokrinolojik ve oftalmolojik incele-
melerinin de yap›lmas› önem tafl›maktad›r.
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