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O.B. 15 yas 5 ay Erkek
» Sikayet:

* Bas agrisi, gorme bozuklugu

* Boy uzamasinda ve Sekonder seks
karakterlerinin gelisiminde duraksama



Oykii

1.5 yil once baslayan bas agrilari ve gérme bozuklugu
Bir yildir farkedilen boy uzamasinda duraksama

Bir yil 6nce sakal trasi oluyorken sonrasinda sakalinin

¢ikmadigini ifade ediyor
TSH: 2.32,sT4: 0.67 (0.9-1.6) olarak saptanmasi

Uzerine iyot tedavisi baslanmis.

Hasta ileri degerlendirme amaciyla tarafimiza

yonlendirildi.



Ozgegmis:

Miadinda 3850 gr C/S ile dogum. YDYB yatisi yok.
Asilari tam.

Ameliyat oykisu yok, kullandigi ilag yok.

Soygegmis:

Anne baba arasinda akrabalik yok.
Baba: 50 yas SS

Anne: 43 yas SS

Tek cocuk.



FIZIK MUAYENE

Takvim yasi: 15 yil 5 ay
Tartisi: 84.6 kg (1,61 SDS)
Boy: 180.7 cm (1.23 SDS)
BMI: 25.9 (1,19 SDS, 89

persantil)

MPH: 188 cm ( +1.91 SDS)
Puberte: Tanner evre 4
Kemik yasi: 14 yas 6 ay ile
uyumlu
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Patolojik Bulgular:
Bas agrisi - Gorme bozuklugu

Boy uzamasinda ve sekonder seks
karekterlerinde duraksama

Boy: 180,7 cm MPH: 188 cm
Tiroid fonksiyon testlerinde bozukluk

{1

TSH: 2.32,sT4: 0.67



« On taniniz nedir

« Hangi tetkikleri planlayalim...



Bazal testler

TSH: 4.67 mIU/L(0.27-5)
sT4: 0.8 ng/dL (0.85-1.6)
sT3:2.72 ng/dL (2.8-4.4)
ACTH: 9.1 pg/mL (7-63)

Kortizol: 1.65 mcg/dL (4.8-
19)

FSH:< 0.3 TU/L (1.7-10)
LH: 0.58 TU/L (0.4-7)

Total testesteron: <0.025
mcg/L (0.025-8.6)

IGF-1: 82 mcg/L (-2.83
SDS)

IGFBP3: 3086 mcg/L (-
223 SDS)

Prolaktin: 58 mcqg/L (5-20)

Serum OSM: 291
mOsm/kg

Idrar OSM: 365 mOsm/kg



Dinamik testler

. DU§Uk doz ACTH uyar  Biiylime hormonu uyar: testi:
testi L-Dopa (Otiroidizm saglandiktan
esTl sonra)
ACTH Kortizol GH mcg/L
pgm/L mcg/dL
0. dk 9.1 1.74 0. dk 0.148
30. dk 10.2 30. dk 0.112
60. dk 8.4 60. dk 0.147

90. dk 51 90. dk 0.174



Goriuntiuleme MR

Sellar- suprasellar
yerlesimli,
suprasellar
sisterne uzanarak
optik kiazmaya basi
yapan, kalsifikasyon
Iceren,

19x14x15 mm
boyutlu

kistik lezyon
(Kraniofarenjiom)
saptanmistir.




* Gorme alani muayenesi
* Bitemporal Hemianopsi ile uyumlu



Klinik seyir

Adrenal yetmezlik- 7.5 mg/m2/gtin Hidrokortizon
Santral Hipotiroidi- 37.5 mcg/giin Na-L-T4
Blylme hormonu uyar: testinde yetersiz yanit
Steroid semsiyesi ile operasyona alindi.

Trans-sfenoidal endoskopik kitle eksizyonu yapildi.



Klinik seyir

Hastanin operasyon sonrasi idrar gikisi ve vitalleri saatlik takip
edildi.

Saatlik idrart 350 cc listiinde olmasi, 8 saatlik idrari 3,5
cc/kg/saatin lstiinde olmasi ve bakilan idrar dansitesi 1005
altinda olmasi nedeniyle Diabetes Insipitus olarak kabul edilip

hastaya desmopressin tedavisi bagland..
Idrar ¢ikigina gore Minirin dozu titre edildi .

24. saatteki serum Na: 140 daha sonraki dl¢iimlerde Na: 145

olarak saptand..



Hipofiz Bezinin Geligsimi ve Fizyolojik Ozellikleri

Hipofiz bezi yasamsal homeostazin ve lireme fonksiyonlarinin devami
igin esansiyel oneme sahip endokrin bezdir.

«  Adenohipofiz (On hipofiz) « Norohipofiz (Arka hipofiz )
« Kortikotrop hiicreler

adrenokortikotropik hormon
(ACTH)

« Somatotropik hiicreler biyiime
hormonu (BH)

+ Tirotrop hiicreler tiroid stimile ~ * Vazopressin
edici hormon (TSH)

* Gonadotrop hicreler luteinizan
hormon (LH) ve folikiil stimiilan
hormon (FSH)

« Laktotrop hicreler prolaktin
(PRL)

« QOksitosin



¢OCUK VE ADOLESANLARDA HIPOFIZER
TUMORLER

Prevalansi; 1/1.000.000

 Cerrahi yontemle tedavi edilebilen santral sinir sistemi timérlerinin

%2-6's

Histolojik olarak benign
¢ogunlukla non-sekretuar
Onemli oranda morbidite

Hipofiz fossa tm

/ N\

Kraniyofarenjioma Adenom



¢OCUK VE ADOLESANLARDA HIPOFIZER
TUMORLER

* Kraniyofarenjioma hipofiz dokusuna bas: ile hormon
salgilanim fonksiyonlarini bozmasi, etraf dokuya basi ve
infiltrasyon yapmasi ile semptomatik olur.

« Adenomlar genellikle salgilanan hormon fazlaligi nedeniyle
Prolaktinoma-hiperprolaktinemi, Cushing hastaligi-
hiperkortizolizm ve jigantizm [devlik] veya akromeqali
[uglarin ve yumusak dokularin asiri buyimesi] - biyiime
hormonu fazlaligi) semptomatik olurlar.



KRANIYOFARENJIOMA

« Sella bolgesinin histolojik olarak malignite potansiyeli

dusik, nadir gorilen embriyolojik kokenli tumaoruddr.

 Cocukluk ¢agi hipofizer fossadan ¢ikan timorlerin
7%80-90'n1, SSS timorlerinin %10-15'ni olusturur.

* Yiksek yasam siiresine sahip olmasina ragmen, optik
sinir, hipofiz bezi ve hipotalamik bélgede olusturdugu
basiya ve cerrahi sonrasi uygulanan radyoterapiye

bagli uzun donem sekelleri yiksektir.



Epidemiyoloji ve Patoloji

Adenohipofiz ve norohipofiz arasinda bulunan Rathke
kesesinin ektodermal kalintilarindan ¢ikan embriyonel

kokenli timorddr.
Insidansi 0.5-1.0/1 000 000
Olgularin %30-50" si gocukluk ¢aginda tani alir.

Bimodal yas dagilimi; 5-15 yas grubunda ve 50'li
yaslarda



Klinik Semptom ve Bulgular

* Kraniyofarenjioma tanisi genellikle baglangi¢ belirtilerinden yillar
sonra konulmaktadir.

« Timor belirti ve bulgular: 6zgiin degildir.
« Kraniyofarenjioma iki nedenle belirti ve bulgu verir.

***1. KF'nin tipik belirti ve bulgulari timérin hipofiz bezine ve
hipofiz sapina yaptigi basi sonucu ortaya gikan endokrin fonksiyon
bozukluklarina baglidir;

***2. timorun etraf beyin dokusu ve kemik dokusuna yaptig
infiltrasyona ve kafa i¢i basinci artigi sendromu (KIBAS) belirti ve
bulgularidir.

« Ortaya ¢iktigi yas grubuna bakilmaksizin timarin en sik
semptomu bas agrisi ve gorme kusurudur.

« Hastalarin yaklasik %80'ninde tani aninda endokrin fonksiyon
bozukluklar: vardir.
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Bas agnsi Goéme Buyume Diabetes Kilo alma
bozuklugu  geriligi insipidus

Sekil 1. Kraniyofarenjioma olgularinda gortlen belirti ve bul-
gularin sikhidi (gri renk) ve ilk ortaya cikan belirti ve bulgularin
stkigi (siyah renk). Tani konuluncaya kadar gegen ortalama
sure (ay) siyah kolonlarin tizerinde verilmistir (10).
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Endokrinolojik problemler

» Blyume hormonu eksikligine bagli buytumenin
duraklamasi (%75)

» Gonadotropin eksikligine bagli gecikmis puberte veya
pubertenin duraklamasi (7%40)

» ACTH ve TSH'un salgilanim bozukluklari nedeniyle
santral tipte adrenal yetmezlik ve hipotiroidi (7%25)

» Santral diabetes insipidus gelisme sikligi daha azdir
(7%69-17)
> Hipofiz sapi basisina bagli hiperprolaktinemi (7%20)



[P-111]
Cocukluk caginda kraniyofarenjiyom: 20 yillik deneyim

Fatih Kilci, "2 Gozde Gurpinar, (2 Filiz Mine Cizmecioglu
Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Kocaeli

Cocukluk caginda kraniyofarenjiyom: 20 yillik deneyim

Tablo 2: Klinik ve hormonal durum

Yakinma

Bas agnsi (%) %59

Gome bozuklugu (%) %31.8

Boy kisaligy/ Biylimede duraksama (%) %36 2 4 p ed i 01- r i k
Epilepsi (%) %9

Strabismus (%) %9 O I 9 Ll

Erken puberte (%) %1

Hormonal bozukluk

Pre-op Post-op O r'TC( n CG y0§
Biyiime hormonu eksikligi (%) %45 %58 1 2 . 8 y| I

Santral hipotiroidi (%) %40 %67
Hipogonadizm (%) %40 %58
Santral hipokortizolizm (%) %35 %42
Gegici Santral D.I. (%) . %625
Kalici Santral D.I. (%) %30 %46
Panhipopituitarizm (%) %20 938
BMI-SDS (ortanca) 0.37 (-2.141t02.01) 0.6 (-2.21 t0 3.83)

D.I: Diabetes insipitus, BMI: Body mass index, SDS: standart deviation score



Tani

Klinik, semptom ve bulgular (Hastanin alinan 6ykisd, yapilan
ayrintili Fm'si ve labarotuar bulgulari ) varliginda manyetik
rezonans gorintileme yontemi kullaniimalidir.

Kraniyofarenjiyoma genellikle suprasellar veya intrasellar veya
her iki bélgede kistik tlimor olarak gérintdlenir.

Olgularin %75'inde timor hem suprasellar hem de intrasellar
uzantiya sahiptir.

Olgularin %90'inda timor kitlesi igerisinde kalsifikasyon vardir.
Kalsifikasyonu gostermede BT daha duyarli yontemdir.

Bu nedenle MRG goriintilemede sellar ve parasellar bolgede kitle
saptanan hastalarda, kitlenin kalsifikasyon igerip icermedigini
gostermek igin BT yapilmasi da 6nerilmektedir.



Tani

Klinik semptomlari olan ve gorintiileme yontemleri ile sellar
kitle saptanan her hastanin hipofizer fonksiyonlari

arastiriimalhidir.

Bazal hormon tetkikleri arasinda TSH, serbest T4, ACTH,
kortizol, IGF-1, IGFBP3, prolaktin, FSH, LH, testosteron
ve gstradiol diizeyine bakilmalidir.

Tetkik icin kan mutlaka sabahin erken saatlerinde (06-08
saatleri arasinda) alinmalidir.

Oncelikle adrenal yetmezlik olup olmadig
kesinlestirilmelidir.



Tani

Adrenal yetmezlik saptanirsa fizyolojik dozlarda hidrokortizon
tedavisi baslanmalidir.

Hipotiroidi eslik ediyorsa hormon yerine koyma tedavisi
hidrokortizon tedavisi baslandiktan birkag¢ giin sonra Na-L-

tiroksin baglanmalidir (Adrenal yetmezligi tetikleyebilecegi igin).

Biylme hormonu eksikligi olup olmadigi dinamik testler ile

arastirilabilir.
Diyabetes insipidus olup olmadigi kesinlestirilmelidir.

Bu amagla sabah alinan ilk idrar 6rneginin dansitesine, es

zamanli idrar ve serum osmolaritesine bakilmalidir.



Tedavi

Ilk tercih tiimorin cerrahi (franssfenoidal cerrahi) olarak
ctkariimasidir.

Cerrahi uygulanamayan tiimarlerde, cerrahi islem sirasinda
timorin tam olarak ¢ikarilamadigr durumlarda veya niiks
timorlerde radyoterapi (konvansiyonel veya radyoskleroterapi
seklinde) uygulanmaktadir.

Kraniyofarenjiomada uygulanacak cerrahi yontem ile ilgili olasi
riskler gorme kaybi, kanama, hipofizer yetmezlik (diabetes
insipidus dahil), hipotalamik obezite ve damarsal yapilara verilen
hasar gibi nérolojik sekellerdir.

.o .o ce\Joe

belirlenerek uygulanacak cerrahi yaklasim (transsfenoidal veya
transkraniyal) belirlenir.



Kraniyofarenjiomun Geg Sekelleri ve Yasam Kalitesi

Geg sekeller norolojik, noropsikiyatrik, endokrinolojik, sismanlik
ve yeme bozukluklar: olarak ¢zetlenebilir.

1. Norolojik sekeller

En sik goriilen norolojik sekel gérme fonksiyonlarinda bozukluktur.

Siklik foplamda %42 olup, bunlarin %17'sinde gegici gérme
kayiplari, %25'inde ise ciddi derecede etkilenim s6z konusudur.

Hastalarin %30-45'inde papiller atrofi, %20-35'inde papilodem
saptanmigtir.

Yayinlanmig 20 ¢alismanin meta-analizinde %36 hastada tani
aninda gérme alani bozuklugu (bitemporal hemianopsi) saptanmis,
sadece %30 hastada gorme alani normal bulunmustur.

Cerrahi oncesi gormesi etkilenen hastalarda cerrahi sonrasi

gorme keskinliginde diizelme tam cerrahi rezeksiyon sonrasi %66,
kismi rezeksiyon sonrasi %46 olarak bildirilmistir.



Kraniyofarenjiomun Geg Sekelleri ve Yasam
Kalitesi

2. Noropsikiyatrik sekeller

Hipotalamik bélgenin cerrahi dncesi ve cerrahi sonrasi etkilenmesi
genellikle kaginilmaz komplikasyonlardandir.

Bu hastalarda

< emosyonel dengesizlik

%  seksiiel davranis bozukluklari

< hatirlama

<  entelektiel kapasitede azalma olmaktadir.

Kraniyofarenjioma tanisi ile izlenen gocuklarda siklikla
% hatirlama
% dikkat

% motivasyon

% sosyal davranig bozukluklar: bildirilmigtir.



Kraniyofarenjiomun Ge¢ Sekelleri ve Yasam
Kalitesi

3. Endokrinolojik sekeller
Siklikla goklu hipofizer hormon eksiklikleri (panhipopitiitarizm) ortaya gikmaktadir.
Bozulan endokrin fonksiyonlar cerrahi sonrasi da devam etmektedir.

< Kalici diabetes insipidus %80-93,

< Blylme hormonu eksikligi %75,

< Hipogonadotropik hipogonadizm %40-45,

< Santral hipotiroidi ve Adrenal yetmezlik %25

Diger taraftan birgok hastada biiyiime hormonu eksikligine ragmen blyiimenin
etkilenmedigi bildirilmistir. (Growth without growth hormon)

Bunun nedeni tam olarak agiklanamamakla birlikte, ciddi sisman olgularda insiilin benzeri
blyiime faktord baglayici proteinlerin (IGF-BP'ler) azalmasi, dolagsimda serbest IGF

diizeylerinin artmasina neden olmaktadir.



Kraniyofarenjiomun Ge¢ Sekelleri ve Yasam
Kalitesi

4. Sismanlik ve Yeme Bozukluklar:
KF tanisi almis %40-50 hastada bildirilmistir

Hiperfaji ve obezitenin major nedeni tiimore veya cerrahi
girisime bagli hipotalamik yapilarda, 6zellikle ventromedial

hipotalamustaki hasardir (Hipotalamik obezite).

Viicut kitle indeksi ile hipotalamik hasarin derecesi arasinda
pozitif iliski saptanmigtir.
Sisman hastalarda uyku diizeni de bozulmaktadir.

Hastalar asiri yemeye egilimlidirler.



Kraniyofarenjiomun Ge¢ Sekelleri ve Yasam
Kalitesi

« 4 Sismanlik ve Yeme Bozukluklari
« Diger taraftan aktivitenin de azalmasi ile kisir déngliye girilmektedir.
* Gocuk ve adolesan donemi KF tedavisinde birgok disiplinin igbirligine ihtiyag vardir.
— Gocuk endokrinoloji uzman
— Norocerrah
— Nororadyolog
— Noropatolog
— Radyasyon onkolojisi uzmani
— 66z hastaliklari uzmani bulunmalidir.

« Basarili bir sonug igin hastalar deneyimli hipofiz merkezlerince izlenmelidir.



Son s0z

Cocuklarin biyime ve gelismelerinin degerlendirilmesi, persentil cetvelinin
kullanimi, biiylime hizinin azalmasi ve pubertal gelisimde duraksamanin

farkedilmesi erken tanida onemlidir.

Cocukluk gaginda goriilen bas agrisi, gérme bozuklugu, blyiime hizinda azalma
gibi klinik kombinasyonlarin ayirici tani siirecinde hipofizer kitle siiphesi

olusmali ve kraniyal gériintileme yapilmalidir.

Tim olgular pre-post operatif morbidite gelisimi agisindan ve uzun siiren
endokrinolojik etkileri nedeniyle endokrinolojik agidan bazal degerlendirme

yapilip uzun sireli takipte endokrinolojik muayene ile degerlendirilmelidir.

Rekiirren timaorlerin yonetiminde radyo-onkolojik tedavi segenekler:i

distndlmelidir.



