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OZET

Bu galigmada, 1983-2002 yiflart arasinda kliniimize bag vuran, histopatolojik olarak kraniyo-
farinjioma tanis1 konmug 38 olgu (16 kadin/ 22 erkek) retrospekiil olarak incelenmigtir, Hasta-
larin yag ortalamast 31,24 + 15,42 (12-73 arasinda) chr, Takip edilen 29 hastada ortalama takip
siiresi 79,55 + 59,66 (12-228) aydir. Gelig sikayetleri incelendiginde en sik yakinmanin bag
agrist oldugn goritlmitgtiir. Titmor, hastalarn %26,1'inde intra-sellar, %26,1'inde suprasellar
ve %]13'tinde selladan suprasellar bdigeye yayilmakra, %21,7'si kistik niteliktedir, Tiimor ek-
sizyonu 22 (%57,89) hastada, adjuvan radyoterapi 9 hastada (%23,68) yapinustie. Bir olguda
sadece radyotcrapi, kistik yapidaki 5 olgudan ikisinde aspirasyon, tiglindc ise intratiimdral
yttrium-90 implantasyonu primer tedavi olarak uygulanmgtir. Tedavilerin sonucunda Him ol-
gularda ¢esitli diizeylerde endokrinolojik yetersizlikier ortaya gikmigtir. Panhipopituitarizm
stkliff1 segilen tedaviye gore %33 ile %63 arasinda bulunmustar. Toplam 4 vakada (%10,50)
niiks goriilmiistiir. Sonug olarak segilecek tedavi tiimériin anatomik yapisina bagh olup, geli-
sen endokrinolojik sekelier kagmimaz goriinmektedir.

Anahtar kelimeler: Kraniyofarinjiyoma, tedavi, niiks

SUMMARY

Clinical and laboratory evaluation of patients with Craniopharyngioma. In this study we eva-
luated 3§ patients (16 women/ 22 men) admitted to our clinic, and craniopharyngioma was
proved histologically. The mean age was 31.24 £ 15.42 years (12-73). The mean follow-up pe-
riod of 29 patients were 79,55 + 59,66 (12-228) months. Headache was the chief complaint.
Tumor was localized in sella in 26.1 % of the patients, supraseflar region in 26,1 % and, exten-
ding from sella to supraseliar region in 13 % of the patients. In 21.7 % of patients tumor had
cystic structure. Surgical removal of the tumor was performed in 22 (57.89%) patients, and ad-
juvant radiotherapy in 9 (23.68%) of the patients. As primary mode of treatment radiotherapy
was performed in 1, aspiration of the cyst in 2, and intracystic yttrium-90 implantation in 3 of
the patients. Endocrinologic deficiencies were inevitable after all of the treatment modalifics.
Panhypopituitarism was detected in 33% to 63% of the patients according to the treatment mo-
dalities. Recurrence rate was 10,5% (4 cases). In conclusion the treatment modality seems to
depend on the mass of the tumor and endocrinologic deficiencies are unavoidable.
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GIRIS

Kraniyofarinjioma gocukluk ¢ag intrakran-
yal tiimérlerinin %10'unu olusturan, sik go-
rillen bir tiimériidiir 19), Daha ileri yaglarda
da goriilmekte ve tiim olgularin %60'mm erig-
kinter olusturmaktadir ), Insidansi milyon-
da 1,3 olarak bildirilmektedir ). Kraniyofa-
ringeal duktusdan koken alan epiteliyal ori-
" jinli bir timordiir. Genellikle kistik yapida
olan tiimériin igerdigi koyu kivamli, viskdz,
kalin siviya "makine yag1" benzetmesi yapil-

maktadir. Konjenital bir tiimérdiir ancak ge-
lisiminin yavas olmasi nedeniyle klinik bul-
gular genellikle birinci dekadin sonlan ile
ikinci dekadda ortaya ¢ikar @, Kitlenin lo-
kalizasyonu ile ilgili olarak klinik buigular
hipotalamus, ventrikiiler sistem ve optik ki-
asmay1 da igine alabilir. Kraniyofarinjiomal
hastalar amenore ve obeziteden, hipofiz yet-
mezligine kadar degigsen endokrinolojik
semptomlarla bagvurabilecegi gibi, asempto-
matik olup suprasellar kitle ya da kalsifikas-.
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yonlarin rastlantisal olarak goriintiilenmesiy-
le de taninabilirler ®, Kist aspirasyonu, int-
rakaviter radyoaktif cekirdek yerlegtirilmesi
ve radyoterapi gibi cesitli yontemler uygu-
lansa da transkranial cerrahi girisim genel
olarak kabul gérmiig baslica tedavidir (12),
Timor total olarak ¢ikarilmig olsa bile niiks

- siktir ve genellikle postoperatif dénemde ¢e-

sithi diizeylerde hipofiz yetmezligi geligmek-
tedir (18). Biz bu ¢aligmada histopatolojik
olarak kraniyofarinjioma tanisi konmus 38
olguyu retrospektif olarak inceledik.

MATERYAL ve METOD

1983-2002 yillan arasinda istanbul Tip Fa-
kiiltesi, Endokrinoloji Bilim Dalinda izle-
nen, histopatolojik olarak kraniyofarinjioma
fanis1 konmug 38 olgu retrospektif olarak in-

.celendi, Dokuz olgu primer tedavisi daha

Onceden bagka bir klinikte yapilmig olarak
gelmisti. Tim olgularin fizik muayeneleri,

- norolojik ve oftaimolojik muayeneleri yapil-

dr. Hastalarin 6n hipofiz fonksiyonlan ope-
rasyon oncesi ve sonrasi donemlerde deger-
lendirildi. Bu amagla T4, serbest T4, folikiil
stimulan hormon (FSH), luteinizan hormon
(LH), testosterone veya dstradiol, bazal kor-
tizol, prolaktin ve addlesan grupta bilyiime
hormonu (GH) deZerlerine bakildi. Bu de-
gerlendirmeler Istanbul Tip Fakiiltesi En-
dokrinoloji Laboratuarinda, RIA yontemi ile
Gamma Counter-Cobra II'de (Packard a
Canberra Company, NY) ticari kitler kulla-
nilarak yapildi. Primer tedavisi tarafimizdan
kararlagtirilan olgularda tiim&riin cerrahi
olarak ¢ikarilmasi tercih edilen yontem ol-

. musgtur, ancak timdr kitlesinin gevre doku-

dan tamamen temizlenmesinin giic oldugu
invazif olgularda subtotal eksizyon yapilmig
ardindan postoperatif adjuvan radyoterapi
uygulanmustir. Kitlenin tamamen ¢ikarildig
diigiiniilen olgularda herhangi bir adjuvan te-
davi yapilmamigtir. Remisyon nérolojik, en-
dokrinolojik veya oftalmik olarak diizelme
ve stabil halde kalma olarak belirlenmisgtir.

Klinik, nérolojik ve hormonal degerlendir-
meler hastanin izlendigi dénem boyunca her
muayenede tekrarlanmigtir. Bu muayeneler
sirasimnda kaydedilen degigiklikler niiks agi-
sindan degerlendirilmigtir. Radyolojik go-
riintilemne ile teyid edilmigtir. Hastalar; gelis
sikayetleri, tiimériin anatomik 6zellifi- loka-
lizasyonu, uygulanan tedavi, tedavi sonrasi
gelisen endokrinolojik bozukluklar ve tiimor
niiksii agisindan degerlendirilmistir, Tstatis-
tiksel hesaplamalarda SPSS version 7,5
(SPSS Inc., Chicago, IL) kullanimigtir.

BULGULAR

Vakalarin 16'st kadin, 22'si erkekti. Yag or-
talamas1 31,23 + 15,4 (12-73) yil idi.Yag da-
gilim1 Grafik 1'de belirtilmigtir. Takip siiresi
ortalama 79,55 £ 59,66 (12-228) ayd1. Yirmi
yedi hastanm gelis sikayetleri Tablo 1'de be-
Lirttlmistir, Tedavi &ncesi tiimér lokalizasyo-
nu bilinen 23 olgunun 6'smnda (%26,1) intra-
sellar, 6'sinda (%26,1) suprasellar ve 3'iinde
(%13} selladan suprasellar bélgeye uzanan
kitle vardi. Olgularin besinde (%21,7) kitle
kistik, iiginde (%13,6) ise suprasellar yerle-
simli olup III. ventrikiil ve ¢evre dokuya in-
vazyonu vardi. Bu veriler Tablo 2'de tzet-
lenmigtir.Bir hasta hiponatremi nedeniyle
tetkik edilirken kitle tespit edilmigtir, Tiimo-
riim tedavisi icin, 22 (%57,8) hasiada eksiz-
yon (2 transsfenoidal, 20 transkranial yakla-

Grafik 1. Hastalarmn yas dagilim
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Tablo 1. Hastalarin gelis sikayetleri

Sikayet Olgu Sayis1 o

Bag agnis 14 51

Vistiel semptomlar i1 40,4
Potiiiri-polidipsi 8 29,6
Sekonder amenore 6 22,2
impotans 5 18,5
Bulanti-kusma 4 14,8
Biiylime geligme geriligi 3 11,1
Geeikmis piiberte 3 11,1
Hipotalamik bulgular® 3 11,1
Galaktore 1 3,7

*Hiperpireksi, polifaji ve hipersomni tespit edilen hi-
potatamik bulgulardir

~ Tablo 2. Goriintilleme yapilan olgularda tiimor Tokali-
ZASYOH

Timorin yeri ve ozelligi Hastasayis1 | %
Intrasellar &6 26.1
Suprasellar 6 26.1
Sellar ve suprascllar uzanimhb 3 13
Cevre dokuya invazif 3 13
Kistik ve kalsifiye 5 21.7

sim) primer tedavi olarak secilmigtir. Dokuz
(%23,6) olguda cerrahive adjuvan olarak
postoperatif radyoterapi uygulanmugtir. Bir
- {%2,6) olguda radyoterapi, 2 (%5,2) olguda
kist aspirasyonu tck bagina primer tedavi
olarak secilmigtir. Kistik nitelikteki 3 olguda
(%7,8) intrakaviter yttrium-90 implantasyo-
nu yapilmigtir. Yetmis ii¢ yagindaki 1 cm'lik
intrasellar kitlesi olan olgu ise izlemeye alin-
mustir. Hastalarn tedavi sonrasinda gelisen
endokrinolojik profilleri Tablo 3'de sunul-
~ mustur. Tedavi sonrasinda 5 olguda hiperp-
rolaktinemi geligmis, bunlann dérdiine bro-
mokriptin verilmigtir. Tedavi prosediirlerine

Serthaya-Cikim A., Ozbey N., Mantar F., Sencer E., Molvalilar S.

bagh olarak ortaya ¢ikan diger komplikas-
yonlar goyledir: Tedavi sonras: sadece eksiz-
yon yapilan 4 vakada (%18.8), eksizyon ve
radyoterapi yapulan 2 vakada (%22,2) ¢esitli
diizeylerde gorme kayb1 gelismistir. Toplam
4 vakada niiks goriilmiistiir (%10,5); bunla-
rin tgi tiimdér eksizyonu yapilan ve operas-
yonun 2, 7 ve 8. yillarinda niiks eden vaka-
lardir. Dordiincii vaka ise primer tedavi ola-
rak kist aspirasyonu yapilan ve 4. yilinda
nitks eden olgudur. Tiimdr eksizyonu yapi-
lan 2 hastada hidrosefali gelismis olup birin-
cisi postoperatif birinci yilda, digeri ise ye-
dinci y1lda niiksle ortaya ¢ilkkmgtar.

TARTISMA

Kraniyofarinjioma konjenital bir tiimd&r ol-
masina ragmen, oldukca yavas seyretmesi
nedeniyle, genellikle birinci dekadin sonu ve
ya ikinci dekadda goriiliir ®). Baz1 serilerde
ise yas ortalamasiun ticlincii dekadin ortala-
rinda oldugu bildirilmigtir (%), Bizim seri-
mizde hastalarin yas ortalamasi 31,24 +
15,42 yil olmakla beraber, dagihmm 2. dekat-
ta artmaktadir. Pitititer bolge tiimérlerinin ve
kistlerinin genel olarak kadinlarda daha stk
oldugu ifade edilse de aksini bildiren yayimn-
lar da vardir (819 Kitle etkisiyle gelisen en-
dokrinolojik bulgularin baginda gonadotro-
pinlerin yetersizligi yer almaktadir, Buna
bagh geligen sckonder amenore belki de ka-
dintarda taninin daha hizli ve kolay konma-
sim saglamaktadir. Ancak bizim vaka grubu-
muzun ¢ogunlugunu erkekler olugturmakta-
dir (16's1 kadin %42, 22'si erkek %38).

Bag agrisi, hafiza bozukluklar, mental bo-
zukluklar gibi noropsikiatrik bulgular tam
sirasinda degisen oranlarda ancak oldukea
sik rastlanan yakinma ve bulgulardir &), Bu
bulgularin farkli serilerde %21 ve %33 gibi
oranlarda oldugu yaymianmigtir. Bizim vaka
grubumuzda da bagvuru aninda en sik buigu,

“bag agrisiyd: (14 clguda, %51). Bulant ve

kusma ile ortaya ¢ikan kafa ici basing artisi
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Tablo 3. Cesitli tedavi yontemleri ve sonrasinda gelisen hormonal yetmezlikler:

5;:)%'112’12‘;:?;;31_% HG | HT+GH | HK+HG | HT+HK | OHY | DI | OHY+DI ?rﬁz;ﬁnemi
Cerrahi 6 1 14 2
N=22 - %57.8 %4.5 %272 | %45 | %63.6 %9
Cerrahi+RT 1#® I 5

N=9 - %23.6 %111 | %ll.t 9%622.2 %55.5

RT 1 1
N=1- %2.6 %100 %1060
Y00 1 i I

N=3-%78 %33.3 %33.3 %33.3

Kist aspirasyonu 1 1
N=2 - %5.2 : %350 G050
Izlenen 1 1
N=1 - %2.0 %100 %100

(HG:hipagonadizm, HT :hipotiroidizm, HK hipokortisolizm, GHY :dn hipofiz yetmezligi (hipokortisolizm, hipotiroidi
ve hipogonadizmin birlikte olmasi), DI diabetes insipidus, RT :Radvoterapi

* Bir vakada hipogonadizm ve diabetes insipidus birlikie gelismigtir.

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

- polifaji ve hipersomni gibi hipotalamik bul-

gular 3 (%11,1) olguda mevcuttu. Oftalmo-
lojik muayene yapilarak, %40 olguda (n=26)
cesitli diizeylerde gérme alam kusurlan tes-
pit edilmigtir. Literatiirde bu bulgunun %67
den %75'e varan oranlarda ¢ok daha sik ola-
rak goriildiigii belirtitmektedir (0.18), By fark

~ bizim serimizde olgu sayisinin az olmasi ya-

ninda tiimdriin dogasi ve aktivitesiyle de il-
gili goriinmektedir 2,

Kraniyofarinjioma selim yapida bir timér
olmasina ragmen, lokalizasyonu ve ¢ogu za-
man bliyiik kitlesi ile ciddi endokrinolojik
bulgulara neden olmaktadir. Tedavi dncesi,

~ bizim serimizde politiri-polidipsi yakinmala-

11 ile diabetes insipidus en sik bulgudur (8
vaka, %29,6), Bunu kadinlarda sckonder
amenore (6 vaka, %22), erkeklerde impotans
(5 vaka, %18,5), takip etmektedir. Adilesan
grupta biyiime gelisme geriligi ve gecikmis

piiberte ise daha diigiik oranlarda bulunmus-
tur (3'er vaka %11,1}. Diger serilerde de hi-
pogonadizm %56'dan %78'e kadar degigen
oranlarda goriilen en sik bulgudur (1118}, Di-
abetes insipidus da %06 ila %16 gibi farkls
oranlarda ancak oldukca sik bir bulgu olarak
ortaya ¢ikmaktadir (11.18), Bu veriler arasin-
daki farklarin tiimor kitlesi ile iligkili oldugu
diigtiniilmiigtiir.

Tedavi yontemi hastanin yagt, kitlenin boyu-
ta ve yayilimina gére segilmistir. Tiimor ek-
sizyonu 22 (%57,89) hastada uygulannus,
bunlann ikisi transsfenoidal yaklasimla ol-
mugtur. Eksizyona adjuvan radyoterapi 9
hastada (%23,68) yapumus, 1 olguda primer
radyoterapi, 2 olguda kist aspirasyonu pri-
mer tedavi olarak uygulanmugtir. Kistik nite-
likteki 3 olguda, Istanbul Tip Fakiiltesi No-
rosirurji Ana Bilim Dali'nda intratiiméral
yttrium-90 implantasyonu yapilmigtir. 73
vasidaki 1 cm'lik infrasellar kitlesi olan ol-
gu ise izleme almustr. Tedavide genel ola-
rak kabul gérmiis primer yaklagim frontop-




terional kraniotomidir ®:12), Segilecek cerra-
hi yontem kitlenin yeri ve boyutlarina bagl-
dir. Her ne kadar transkranyal cerrahi ile
transsfenoidal cerrahi arasinda mortalite ag1-
sindan fark olmadif1 yaywniansa da postope-
ratif geligecek endokrinolojik sekellerden
dolay1 olabildigince az doku hasari tercih
edilmelidir (418), Son yillarda giderek yay-
ginlagsan "gamma knife” cerrahisi (GKS),
stereotaktik radyoizotop uygulanmas: ve ste-
riotaktik radyoterapi kraniyofarinjiomal ol-
gularda da kullanilmaktadir. Ozellikle tiimo-
riin solid konponenti igin GKS, ve kistik
konponenti i¢in stereotaktik radyoterapi ne-
rilmektedir 620.21) Radikal cerrahinin uygu-
- lanamadig1 ya da inkomplet eksizyon yap:-
lan vakalarda adjuvan radyoierapinin etkili
oldufu ve yagam siiresini uzattigt belirtil-
mektedir 41517, Bizim serimizde de cerrahi
ile yeterli rezeksiyon oldugu diigiiniilen va-
kalarda adjuvan tedavi yapilmamig, ancak
cevre dokuya invaze biiyiik kitlelerde posto-
peratif radyoterapi yaptlmistir. Intrasellar ni-
telikteki kitlelerde transsfenoidal yol tercih
edilmistir.

Uygulanan tedavi yontemi ile iligkili olarak
cegitli derecelerde endokrinolojik yetmezlik-
lerin gelistigi bilinmektedir. Farkl serilerde
farkii oranlarda olmakla birlikte diabetes in-
_ sipidus (DI) en sik gelisen endokrinolojik
bulgudur. Biilow %50 vakada gelistifini be-
lirtirken, Baskin %23 vakada DI geligtigini
vurgulamstir G, Bizim serimizde de DI
sikligt %355,26'dir. Hastalarin 20'sinde Di'a
On hipofiz yetersizligi eslik etmektedir, Bir
hastada ise DI izole yetersizlik seklinde orta-
va ¢ikmustir, On hipofiz yetersizligi %21,05
- hastada gelismistir ve bu oran daha dnce bil-
dirilen serilerle uyumludur U3, Panhipopitu-
itarizm sadece cerrahi yapilan grupta %63,6
oranmda, cerrahi ve adjuvan radyoterapi ya-
pilan grupta %55,5 oramnda bulunmusgtur.
Gruplarin vaka sayilan nedeniyle saglikl bir
istatistik degerlendirme yapilamamistir an-
cak her iki grupta da endokrinolojik yeter-

Sertkaya-Crlum A, Ozbey N., Mantar F., Sencer E., Molvalilar S,

sizliklerin yiiksek oranda oldugu goriilmiig-
tiir, Takip siiresi g&z Oniine alindiginda er-
ken sayilabilecek sekellerin radyoterapiden
ziyade cerrahinin sonucun oldugu diigiinil-
mektedir. Hipofizer kitlelerde portal damar-
larin ve/veya hipofiz sapinin kompresyonu
ve hipotalamik nedenie prolaktin salgist iize-

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

da- hiperprolaktinemi geligtii bilinmekte-
dir. Adencomlann cerrahi olarak gikanlmasi
veya radyoterapi gibi tedavilerden sonra da
benzer nedenlerle hiperprolaktinemi gelise-
bilmektedir (19, Literatiirde hiperprolakti-
nemi orani %38-4('a kadar yiikselmektedir
ancak bizim hastalarimizin takip sirasinda
%13,15'inde hiperprolaktinemi gelistifi g6-
riilmiigtiir (18,

Cerrahi olarak tiimor kitlesi total olarak ¢1-
karilsa bile niiks oranlar1 oldukga yiiksektir.
Ozellikle primer tedaviyi takip eden ilk 2 val
icinde niiks riski artmaktadir ). Biilow ve
arkadaglarinin yaymladig1 uzun siireli takip
verilerinde niiksiin 10 yilda %68 ve 15 yilda
%40 oldugunu ve bunlarin %50'sinin itk 5
yilda gergeklestigini belirtilmektedicr . Bi-
zim hastalarimizda toplam 4 vakada niiks
goriilmiistiir (%10,5); bunlann {licli tiimdr
eksizyonu yapilan ve operasyonun 2, 7 ve 8.
yillarinda niiks eden vakalardir. Dordiincti
vaka ise kist aspirasyonu yapilan ve 4, yilin-
da niiks eden olgudur. Ortalama takip siire-
mizin 6 vil oldufu gz daiine alininca erken
niiksiin diisiik oldugu sdylenebilir,

Sonug olarak kraniyofarinjioma benign do-
gasmna ragmen kitle etkisi ve yerlesimi itiba-
riyla ciddi endokrinolojik bulgulara yol agan
bir tiimordiir. Anatomik yapisina bagh ola-
rak tedavi yontemi secilmekte ve her sekilde
endokrinolgjik sekellerin gelismesi kagmul-
maz goriinmektedir. Hala cesitli tarhgmalar
olsa da kitlenin primer olarak eksizyonu, ge-
rektigi dorumda adjuvan tedavilerle tedavi-
nin tamamlanmasl en etkili yontem olarak
gorillmektedir. Yeni yeni giindeme gelen
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stereotaktik cerrahi gibi yontemler igin ise
kiinik deneyimlerin heniiz yeterli olmadig
goriilmektedir,
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