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Pediatrik Cag Kraniofaringiomlarinda Basvuru Klinik
Bulgulari: 24 Olgunun Retrospektif Degerlendirilmesi

Ziya Asan, Reza Dashti, Fatma Ozlen, Nejat Ciplak, Pamir Erdincler

istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Norosiriirji Anabilim Dali, istanbul

Ozet

Amag: i. U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Norosiriirji Anabilim Dali’nda takip ve tedavisi yapilan 5-15 yas arasi cocukluk caginda kraniofarin-
gioma tanisi konulan 24 vakanin klinik, laboratuar bulgulari ve tedavi sonuglarinin giincel literatiir bilgileri ile karsilagtirmali degerlendiril-
mesi amaglanmustir.

Yontem: Tiim vakalarin takip dosyalari incelenerek, yas, cinsiyet, klinik, radyolojik ve laboratuar bulgulari, uygulanan tedavi yontemleri kay-
dedilerek incelenmistir.

Bulgular: Degerlendirilen 24 vakanin 10 (%42) tanesinde basagrisi; 18 (%75) vakada gérme problemleri, 7 vakada (%29) endokrin bozuk-
luklar, 2 vakada (%8), bulanti-kusma, 1 vakada (%4) epileptik nobet, 2 vakada (%8) ekstremitelerde kuvvet kaybi tespit edildi.

Sonug: Sonuglarimiz, literatur ile karsilastirildiginda, kraniofaringiomanin gocuklarda ¢ok genis ve degisken semptomatoloji ile prezente ola-
bilecegini gostermektedir. Bu semptom ve klinik bulgular ile karsilasilan cocuklarda gortintiileme ¢alismalarinin disinda detayli endokrino-
lojik ve oftalmolojik incelemelerinin de yapilmasi 6nem tagimaktadir.

Anahtar kelimeler: Kraniofaringiom, endokrin bozukluklar, suprasellar kitle, cocukluk cagi
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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.
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raniofaringiomalar ekstraaksiyel yerlesimli, yavas vya suprasellar yerlesimli olan bu timoérler nadiren tigtin-
buyuyen, histolojik distik selim, ancak habis davra-  ci ventrikil yerlesimli olarak da gortlebilirler [1-4].

nis sergileyen sellar bolge timérleridir. Hipofiz glandinin Yillik sikligi 1.3-2 / 100.000 olan kraniofaringiomlar
anterior-superior marjininden ¢ikan kraniofaringiomlar i beyin timérlerinin %1-4’iini, cocukluk cagi beyin
cok katlr yassi epitel hiicreleri ile cevrili ve cogunlukla  tgmgrlerinin %5-10"unu olusturur [5]. Bu timérler her
solid ve kistik komponentlerden olusmaktadir. Sellar ve-  y4¢ grubunda gériilebilmelerine ragmen cocuklarda 5-
14; eriskinlerde ise 65-74 yaslari arasinda pik gosterir
[6,7]. Cocuklarda suprasellar yerlesimli timorlerin yak-
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Coelhmern 5695 el non-glial beyin timorleri icerisinde en sik gorilen san-

tral sinir sistemi timorleridir [5].

doi:10.2399/ctd.10.011
http://www.ctf.edu.tr/dergi/online/2010v41/s1/a2.pdf 11



Z. Asan ve ark.

Klinik goriinim acisindan kraniofaringiomlar, co-
cuklarda ve eriskinlerde farkl semptomlara yol acarlar.
Eriskinlerde endokrin bulgular 6n planda iken, ¢ocuk-
larda intrakranyal basing artisi ve gérme bozuklugu bul-
gulari daha sik goralar [2,8-10].

Bu calismada, Klinigimize basvurup kraniofaringiom
tanisi konmus olan 24 olgudaki klinik bulgularin retros-
pektif olarak degerlendirilmesi ve glincel literattir derle-
mesi ile birlikte sonuglarinin karsilastirilmasi amaclan-
mistir.

Gerec ve Yontem

1999 - 2008 yillari arasinda Cerrahpasa Tip Fakiilte-
si Norosirtrji Anabilim Dalinda kraniofaringiom tanisi
ile tedavi edilen 24 cocukluk cagi grubu olgu degerlen-
dirilmistir. Olgularin izlem ve tedavi dosyalarindan bas-
vuru semptomlari, klinik ve laboratuar bulgulari retros-
pektif olarak incelenmistir.

Bulgular

Olgularin yaslari 5-15 (ort=10,3) arasinda degismek-
teydi. Erkek/kiz orani 1.4 : 1 (14 erkek : 10 kiz) idi. Bas-
vuru semptomlari olarak basagrisi 10 olguda (%42),
gorme problemleri 18 olguda (%75), endokrin bozuk-
luklar 7 hastada (%29), bulanti-kusma 2 olguda (%8),
epileptik nobet 1 hastada (%4), ekstremitelerde kuvvet
kaybi ise 2 olguda mevcuttu (%8) (Tablo 1).

Tablo 1. 24 hastanin basvuru semptomlari ve gortilme

oranlari.

Basagrisi 10 %42
Gorme bozukluklar: 18 %75
Endokrin bozukluklar 7 %30
Bulanti-kusma 2 %8
Epileptik nobet 1 %4
Motor defisit 2 %8

24 olgunun 22 tanesi (%92) pterional, 2 tanesi (%8)
transsfenoidal yolla opere edilmis olup 17 (%71) ope-
rasyonda subtotal, 7 (%29) operasyonda da total rezek-
siyon yapilmistir. Postoperatif donemde 7 (%29) hasta-
ya radyoterapi uygulanmistir.
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Tartisma

Kraniofaringiomlar, ¢cocukluk ¢agi primer santral sinir
sistemi timorleri icerisinde %5-10 oraninda gorilurler
[5]. Histolojik olarak benign karakterli olmalarina ragmen
anatomik olarak énemli yapilara yakin komsuluklari ne-
deniyle (hipofiz, optik kiazma, Willis poligonu ve hipota-
lamus) klinik olarak agresif karakter gosterebilirler [11].

Kraniofaringiomlar, adamantinéz ve squamoz-papil-
ler form olarak 2 farkli histolojik tipte incelenirler. Ada-
mantinoz form ¢ocukluk cagi yas grubunda, squamoz-
papiller form ise eriskinlerde daha sik goraltr. Her iki ti-
pi de iceren mikst tip cok daha nadir ortaya ¢cikmakta-
dir [12-14].

Kraniofaringiomlarin etyolojisinde rol alan faktorler
hentiz tam olarak bilinmemekle birlikte embriyogenetik
ve metaplastik teoriler tizerinde durulmaktadir [10,15].

Embriyogenetik teoriye gore adamantinoz tip, Rath-
ke kesesinin epiteliyal artiklarindan veya kraniofaringe-
al keseden koken alir ve kesenin herhangi bir yerinde
ortaya cikabilir. Metaplastik teoriye gore ise adenohipo-
fizin pars tuberalisinde yer alan skuaméz hiicrelerin
metaplazisi tizerinde durulmaktadir [10,15].

Tanisal Bulgular ve Semptomatoloji

Kraniofaringiomlu cocuklarda en sik bagsvuru nedeni
basagrisi ve gorme bozukluklari gibi non-endokrin
semptomlardir [9,16-19]. Ancak tani konulan olgularin
%50’sinden fazlasinda tani esnasinda endokrin bozuk-
luklar tespit edilir [18]. Tani konulan hastada en sik bi-
yime hormonu (GH) eksikligi, daha disiik oranlarda da
gonadotropin, adrenokortikotrop ve tiroid hormon ek-
siklikleri gorultir [20,21]. Preoperatif endokrin bulgula-
rin postoperatif sonuglari etkileyen en 6nemli etkenler
arasinda oldugu bilinmektedir [22,23].

Cocukluk Cagi Kraniofaringiomlu Olgularda
Klinik Bulgular

Kraniofaringiomlar yavas biytyen tiimorler oldukla-
rindan ve ¢cocuklarda artmis kafa ici basinci erigkinlere
gore daha iyi tolere edilebildiginden dolayr semptoma-
tik olana kadar buyuk boyutlara ulasabilirler. Erigkinler,
cocuklara gore daha erken semptomatik olmaya baslar-
lar ve tani konulan olgularin %80’inde gorme bozuk-
luklari tespit edilir [2,8,10,16,19,24-26].

Bas agrisi, kraniofaringiomlu cocuklarda en sik gori-
len yakinmadir ve buna siklikla bulanti ve kusma da es-



lik eder. Bu klinik bulgu timorin kitle etkisi ile birlikte
Monro forameninin tikanmasi, Ill. ventrikil veya aqu-
aduktus sylvius’un basi altinda kalmasi sonucu ortaya
cikabilecek olan hidrosefaliyle de iligkilidir. Tani konul-
mus olan hastalarin %15-30"unda hidrosefali mevcut
olup ani norolojik bozukluklara neden olan hidrosefali,
acil mudahaleyi gerektirebilir [16-18]. Serimizde bas
agrisi 24 olgunun 10 tanesinde (%42’sinde) mevcuttu .
Bas agrisi olan hastalarla ile birlikte de 2 olguda (%8)
bulanti-kusma mevcuttu.

Bu calismada olgularin 18’inde (%75) gérme bozuk-
lugu bulgulari ve 14 hastada (%58) funduskopik muaye-
nede papil 6dem tespit edildi. Gérme bozukluklar, tu-
morin yerlesim yeri ve gorme yollarinin etkilenmesine
bagli olarak farkliliklar gosterir. En sik gorilen gérme bo-
zuklugu, santral tip gorme defektleri olup 6zellikle du-
stik yas grubu cocuklarda tespiti daha zordur. Bu neden-
le atipik (santral) gorme bozuklugu tespit edilen olgular-
da MR incelemeleri ile altta yatan patolojiye yonelik rad-
yolojik gorintilemelerden faydalaniimalidir [16-18,27].
Pre-infra kiazmatik timérlerde gorme bozukluklari, bi-
temporal hemianopsi seklinde ortaya cikarken retro-ki-
azmatik timorlerde gérme bozuklugu ortaya ¢ikmayabi-
lir, papil 6dem gortlebilir, homonium lateral hemianop-
si veya makdiler fiberlerin kompresyonuna baglh olarak
bilateral santral skotom ortaya ¢ikabilir [27].

Fundoskopik incelemelerde tek veya bilateral papil
6dem, kraniofaringiomlu ¢ocuklarin %30’u, eriskinlerin
%10’unda; optik atrofi ¢ocuklarin %401, eriskinlerin
%30’unda gorulir. Okiler felg nadir olmakla birlikte
vakalarin %5’inde ortaya gikar. Bu bulgular kronik art-
mis kafa ici basinci ile birlikte VI. sinirin etkilenmesi ve-
ya timorin Il ve IV. kranial sinirlere direkt basisi ile or-
taya c¢ikar [21,27,28].

Endokrin bozukluklar, kraniofaringiomalu ¢ocuklar-
da gec bulgu verdiklerinden dolayi tani aninda ortaya
cikarilirlar. Fakat bag agrisi, gorme bozukluklari ve di-
ger norolojik bulgular ortaya ¢cikmadan énce mevcut ol-
duklari kabul edilir. Kraniofaringiomlu cocuklarin
%93’tnde endokrin bozukluklar goralmustir [20,21].
Normal hipofizer fonksiyonlarin devam ettigi ve endok-
rin bozukluklarin goralmedigi olgular %6-25 arasinda-
dir. incelenen serilerde %20-50 arasinda panhipopitu-
itarizm tespit edilmistir [19-21]. En sik gortlen endokrin
bozukluk, GH eksikligidir [20,21,29]. Gecikmis puber-
te, cocukluk cagi kraniofaringiomali vakalarda gortlen
ikinci sikhiktaki endokrin bozukluktur ve tani konulan
hastalarin %50-80’inde tespit edilir [19,29-31]. Tirotrop
ve kotikotrop eksikligi klinik olarak daha az gorilmekle
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birlikte olgularin yaklasik 1/3’tinde tespit edilir [19,29-
31]. ADH defisitine bagli endokrin bozukluklar (polit-
ri-polidipsi sendromu) %18 oraninda; obezite ise %10-
25 arasinda gorilen diger endokrin bozukluklar ile ilis-
kili klinik bulgulardir [29,30]. Adiposogenital sendrom,
kaseksi ve puberte prekoks diger nadir goriilen endok-
rin bozukluklardir. Serimizde olgularin 7 tanesinde
(%29) endokrin bozukluklar tespit edilmistir.

Diger norolojik bulgular, timoérin yerlesim yeri ve
boyutu ile yakindan iliskilidir. Hafiza bozukluklari ve en-
telekttiel degisiklikler daha cok retrokiazmatik kraniofa-
ringiomalarda ortaya cikar ve tiimoriin korpus mamillare-
ye basisi ile iligkildir. Bunun digsinda timoriin boyutuyla
iliskili olarak frontal lob etkilenme sendromlari, epileptik
nobetler ve hemiparezi daha nadir olarak gorilebilecek
diger norolojik bulgulardir. Uyku bozukluklari ve termo-
regtilasyonun bozulmasi, hipotalamik nikleus etkilen-
mesine bagl olarak ortaya cikabilecek diger nadir goru-
len norolojik bozukluklardir [32,33]. Ozellikle biiytik tii-
morlerde apati, inkontinans, depresyon ve hipersomni gi-
bi bulgular ile karsilagilabilinir. Serimizde diger nérolojik
bulgular, 1 hastada epileptik nobet (%4), 2 hastada ise ta-
raf secen kuvvet kaybi (%8) olarak tespit edilmistir.

Sonug

Bu calismada 24 pediatrik ¢ag kraniofaringiom olgu-
su retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalarin bas-
vuru semptomlari ve klinik bulgularinin literattirden fark-
[ olmasinin nedenleri, vaka sayisinin az olmasi, hastane-
mizin Uglnct basamak saglik merkezi olmasi nedeni ile
ancak bazi secilmis vakalarin sevk edilmesi ve homojen
bir seri olmamasi nedeniyle distintlmustir. Sonuglari-
miz, literattr ile karsilagtirildiginda, kraniofaringiomnin
cocuklarda ¢ok genis ve degisken semptomatoloji ile go-
riinebilecegini gostermektedir. Bu semptom ve klinik bul-
gular ile karsilasilan cocuklarda goriintiileme calismalari-
nin disinda detayli endokrinolojik ve oftalmolojik incele-
melerinin de yapilmasi 6nem tagimaktadir.
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