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OZET

Amag: Calismamizda hastanemizde beyin timori tanist alan
pediatrik olgularin yas, cinsiyet, lokalizasyon, histolojik tip ve
derecelerine gore dagilimint degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontem: Bu calisgmaya 2011 Ocak - 2019 Temmuz
aylar1 arasinda Anabilim dalimizda santral sinir sistemi timori
(SSS) tanust alan 18 yas altt 119 cocuk dahil edildi. Klinik
takiplerine hastanemiz niikleus sistemi ve pediatrik onkoloji
bélim arsiv dosyalatt araciligryla ulasildi.

Bulgular: Timor tanist alan 119 olgunun 57’si (% 48 ) kiz,
62’si (% 52) erkekdi. Yas (0-18) arasinda olup vakalarin 40’1
(% 34) 0-5, 36’st (% 30) 6-10 ve 43 ‘4 (% 36) 11-18 yas
arasindaydi. Olgularin  42’si  (%35.02) posterior fossa
lokalizasyonundaydi. En sik astrositomlar izlenmekte olup,
astrositomlar:  medulloblastom  ve  ependimom  takip
etmektedir.  Astrositom  vakalarmin  %50’sini  pilositik
astrositom olusturmaktadir.

Sonug: Sonuclarimiz literatir bilgileri ile uyumlu olup,
cocukluk ¢agindaki santral sinir sistemi timdrleri I6semilerden
sonra en stk gorilen timorler olup sagkalim agisindan
timorin tipi, yerlesim yeri, buyikligh ve tedavi yontemleri
olduk¢a 6nemlidir. Tedavide cerrahi ¢ok 6nemli role sahip
olup, hastalarin takipleti ve tedavi modaliteleri (KT ve/veya
RT karart) hasta ve hastalk ile iliskili analizler yapilip
multidisipliner yaklasim ile verildiginde daha iyi sonuglar elde
edilecektir.

Anahtar Kelimeler: Santral sinir sistemi tiimorleri, Patolojik
degerlendirme, WHO 2007 siniflandirmast

Giris

Santral sinir sistemi timotleri (SSS) ¢ocukluk caginda
l6semi ve lenfomadan sonra gorilen en yaygin
timorlerdir ve pediatrik timorlerin yaklastk  %20-
25ni SSS timorleri olusturmaktadir (1-4). Etyolojide
siklikla genetik, cevresel ve immiinolojik faktorler,
ionize radyasyon suglanmaktadir (2,5). Cocukluk
caginda en stk astrositomlar izlenmekte onu

ABSTRACT

Objective: The aim of this study is to evaluate the
distribution of pediatric brain tumors diagnosed in our
institution according to age, gender, localization, histological
type and grade.

Materials and Methods: One hundred and nineteen children
under 18 years of age, diagnosed with central nervous system
tumor (CNS) in our department between 2011 january -2019
july is included in the study. Clinical follow-up was achieved
through the archive files of the hospital data management
system and the files of pediatric oncology department.
Results: Of 119 patients who had a tumor diagnosis, 57
(48%) were female and 62 (52%) were male. Age distribution
was as follows: 40 (34%) cases 0-5, 36 (30%) cases 6-10 and
43 (36%) cases 11-18 years of age. Fourty-two of the cases
had a tumor with posterior fossa localization. Astrocytoma
was the most frequent tumor type, followed by
medulloblastoma and ependymoma. Fifty percent of the
astrocytomas were pilocytic variant.

Conclusion: Our results were accordance with the literature.
Childhood central nervous system tumors are the most
common tumors after leukemia and the type, location, size
and treatment methods of the tumor are very important for
survival. Surgery has a very important role in the treatment
and better results will be obtained when the follow-up and
treatment modalities (CT and / or RT decision) of patients
and disease-related analyzes are performed and given with a
multidisciplinary approach.

Key Words: Central nervous system tumors, Pathological
review, WHO 2007 classification

medulloblastom, kraniofarengiom ve ependimomlar
takip etmektedir (1,6).  SSS timdrleri cocukluk
¢aginda erkeklerde daha sik izlenmektedir (5,6). SSS
timotleri siniflandirilmasinda Diinya Saglik Orgiitii
(DSO) siniflandirmast kullanilmaktadir (4-7). DSO
tarafindan beyin tiimotleri kéken aldiklart hiicre tipine
gore siuflandirlmaktadir.  Simiflamada  timorler;
varyantlart ve morfolojik 6zellikleri, klinik, radyolojik
ve genetik Ozellikleri ile birlikte verilmektedir. Ayrica
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timorler  differansiyasyon  ve  artan  malignite
derecesine gore 1-4 arasinda derecelenmektedir (5).
Calismamizda olgularin histolojik derecelendirmesi
2007 Dinya saglik orgiitti SSS tiimorleri siniflamasi
temel alinarak yapild. DSO 2016 yilinda SSS
timotlerini morfoloji yant sira molekiler 6zelliklerini
de igeren  entegre  bir  sistemle  yeniden
sintflandirmistir. 2007 DSO siniflamasi timérlerin
molekiler 6zelliklerini icermekle birlikte bunlar tant
kriteri olarak kullanidmamaktaydi (5). Calismamiz
retrospektif bir arsiv taramasi oldugundan, olgularimiz
2007 sintflamasina gére yapildi.

Bu calisma ile 18 yas altt beyin timori tamust alan
hastalarimizin histopatolojik tanisi, grade’i, sag kalim
verileri degetlendirilmis olup bundan sonraki yillar
hem tedavi, hemde izlem protokolleri konusunda veri
elde edilmistir.

Retrospektif olarak beyin timotlerinin epidemiyolojik
ve histolojik olarak irdelenmesi 6zellikle gelecek
aragtirmalar icin 6nemlidir. Cinki bir popiilasyonun
timor spektrumundaki degisiklikleri gstermesi, risk
faktotlerini belitfleme ve potansiyel terapi metodlarinin
gelisimini belirleme acisindan oldukea degerlidir.

Bu amacla hastanemizde ¢ocukluk c¢aginda SSS
timori tanst alan olgularimizin, patolojilerini WHO
2007 smuflamasina gore klasifiye etmeyi ve tedavi ile
prognostik sonuglarint retrospektif olarak
degerlendirmeyi amagladik.

Gerecg ve Yontem

Calismaya 2011 Ocak -2019 Temmuz aylari arasinda
hastanemiz Patoloji A.D arsivi gézden gecirilerek 18
yas ve altinda beyin timor tanust alan toplam 119 adet
vaka alindi. Tim tiimérler 2007 DSO  siniflamasina
gbre degerlendirildi ve derecelendirildi. Olgularin
klinik izlemleri hastanemiz nukleus sistemi
pediatrik néro-onkoloji grubu kayit arsivinden elde
edildi.

Takibimizde olan 95 hastanin verilerinin istatistiksel
analizinde SPSS 17.0 paket programi kullanidi.
Kategorik Olclimler sayt ve ylzde olarak, strekli
Olgtimlerse ortalama ve standart sapma (gerekli
yetlerde ortanca ve minimum - maksimum) olarak

ve

ve gruplar arasindaki sag kalm farkliliklarint
hesaplamak icin Log-rank testi uygulandi Tum

testlerde istatistiksel 6nem duzeyi 0.05 olarak alindu.
Bu calisma Bagkent Universitesi Tip ve Saglk
Bilimleri Arastirma Kurulu tarafindan onaylanmis

(Proje No: KA19/343)’dir.

Bulgular

Olgularin ¢ogu basagrisi, kusma sikayetiyle klinige
basvurmus olup, daha az oranda ndbet gecirme,
yirimede dengesizlik, bacaklarda glgstzlik ve
gbzlerde kayma sikayeti mevcuttu.

Tumor tanist alan 119 olgunun 57°si (%48) kiz, 62°si
(%52) erkekti. Yaslart 0-18 arasinda (ortalama 8.7 £
4.5) degismekteydi. Vakalarin 4071 (%34) 0-5, 36°s1
(%30) 6-10, 43”4 (%36) 11-18 yas arasindaydi. Takip
sturesi 1-152 ay arasinda degismekte olup, ortalama 32
ay’dir. Olgularin  42’si  (%35.02) posterior fossa
lokalizasyonundaydi. ~ Vakalarimizin =~ 2007 DSO
stniflamasina gére dagilim Tablo 1’de verilmektedir.
En sik astrositomlar sonra strasiyla medulloblastom ve
ependimom takip etmektedir. Astrositom vakalarinin
%50’sini pilositik astrositom olusturmaktadir (Tablo
1).

Olgularin 2474 takibimizden c¢tkmis olup bu olgularin
besi tanidan 6 ay, dokuzu 1 yil, ikisi 2 yil hastanemizde
tedavi alip sonra takibimizden ¢ikmugstir. Diger sekiz
vaka  bélimiimizde  tam1  alp, tedaviye
baslanmamustir. Takip edilen 95 olgunun 151 (%16)
ex olmus, diger 80 (%84) olgu halen takibimizdedir.
Takibimizden ¢ikan hastalardan tict ex, 20’si yastyor,
biri yabanct uyruklu oldugundan dolay1 niifus bilgisine
ulastlamadi. Ex olan hastalar takimizden ciktiktan 7,
20 ve 34 ay sonra ex olmuslardir.

Takipli hastalarimizdan ex olan 15 olgunun ikisi
anaplastik astrositom, biri atipik teratoid rabdoid
tumor (ATRT), dérdi ependimom, Gl glioblastome
multiforme (GBM), Uc¢li medulloblastom, biti
menengiom ve biri metastatik mikst germ htcreli
timordir. Ex olan olgularimizin 10’u 0-10 yas aras,
besi 11-18 yas arasindadir. Menengiom olgusu dort yil
once dis merkezde tant almis ve ¢ kez niiks nedeniyle
dis merkezde opere olmus ve daha sonra dordiinct
kez nitks nedeniyle hastanemize basvurmus ve 1 ay
sonra ex olmustur. Olgularimizin 1111 (%93) WHO
2007 siniflamasina goére grade’lenmis olup Tablo 2°de
siklik, cinsiyet ve yasam-ex skalasi 6zetlenmistir.

Genel sag kalim ortalama yagam siiresi 118.9 £ 6.9 ay
olup , ( 95 % CI 105.3-132.5); bir ydlik sag kalim
%88.5 ve bes yillik sag kalim %75.6 oranindadir (Sekil
1.

Yas gruplarina gore (0-5 / 6-10/ 11 yas ve ustii) ve
cinsiyete gore bakildiginda beklenen yasam stireleri
arasinda fark izlenmedi (Sirastyla P=0.880 ve P=0.971
Log-rank test). Grade’e gbre bakildiginda grade 1 ve
grade 2 hastalar arasinda ex olan vaka saptanmadi.
Grade 3 olan olgularimizda bir yillik tahmini yasam
stiresi %002.6 iken bes yillik %45.7°di. Grade 4 hastalar
arasinda bir yillik %88.6 iken, bes yillikk %066.6 olarak
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Tablo 1. Vakalarimizin 2007 DSO siniflamasina gore siklik ve grade’ine gére dagilimi

Grade 1 Pilositik astrositom 24 % 20.1
Diustik dereceli glial timér 6 % 5.1
Grade 2 Diffiiz astrositomlar 4 % 3.4
Astrositik timorler 46 vaka (%38.7) Pilomiksoid astrositom 2 % 1.7
Grade 3 Anaplastik astrositomlar 2 % 1.7
Pleomortfik ksantoastrositom 1 % 0.8
Grade 4 Glioblastom 7 % 5.9
Oligodendroglial timér 2 vaka (%1.7) Grade 2 Oligodendrogliom 2 % 1.7
Grade 1 Miksopapiller ependimom 1 %0.8
Ependimal timoérler 19 vaka %15.9) Grade 2 Ependimom 2 %1.7
Grade 3 Anaplastik ependimom 16 % 13.4
Embriyonel Tumotler 32 vaka (%26.9) Grade 4 Medulloblastom 27 %22.7
Grade 4 Atipik teratoid / rabdoid timoér 5 %4.2
Grade 1 Gangliogliom 3 %2.7
Diger Noroepitelyal timorler 6 (%5.1) Grade 2 Pineositom 1 %0.8
Grade 2 Santral nérositoma 1 %0.8
Grade 4 Pineoblastom 1 %0.8
Germinom 1 %0.8
Germ hiicreli timér 5 vaka (% 4.2) Teratom 2 %1.7
Mikst germ hitcreli timor 2 %1.7
Menengiom 5 %4.2
Diger Ttumoérler 9 vaka (% 7.5) Kraniofrangioma 2 %1.7
B hiicreli lenfoma 1 %0.8
Adenom 1 %0.8
Tablo 2. Grade’i Yapilan 111 Olgunun Sikligi
Grade Siklig Kiz Erkek Yasam Ex
Grade 1 38 (%34.2) 21 17 38 -
Grade 2 11 (%9.9) 4 7 11 -
Grade 3 22 (%19.8) 11 11 16 6
Grade 4 40 (%36.1) 20 20 32 8

saptanmis olup grade gbre yasam streleri arasinda
fark mevcuttu (p=0.001 log-rank test) (Sekil 2).

Ayrica en sik goérilen tiimorlerden medulloblastom,
pilositik astrositom ve ependimom hastalarinin bir
yillik sag kalim oranlar sirasiyla %95.7, %100 ve
%74.7 iken bes yillik sag kalm oranlar sirastyla
%78.1, %100 ve %04 olarak saptandi. Ex olan
hastalarimizin takip siireleri Tablo 3’de 6zetlenmis
olup 1-43 ay arasinda degismektedir.

Tartigma

Santral sinir sistemi (SSS) timotleri ¢ocukluk ¢aginda
l6semilerden sonra 2. en sik izlenen timoér grubu
olmakla birlikte kanserden o6lumlerin ¢ogunlugunu
olusturmaktadir (1-4).

SSS timérleri cocukluk caginda erkeklerde daha sik
izlenmekte olup calismamizda da erkeklerde (%052)
daha sik saptanmistir.

Cocukluk ¢aginda en sik astrositomlar izlenmekte onu
medulloblastom, kraniofarengiom ve ependimomlar
takip etmektedir (1,6,8,9,10). Ornegin Almanya’da en
stk astrositom ve ependimom izlenirken, komsu
tilkelerimizden Iran’da en sik medulloblastom, gliom
ve ependimom, Suriye’de ise en stk medulloblastom
izlenmekte olup kroniofarengioma gorillme orant da
yiksek izlenmektedir (6,9). Boélgemizde bulunan bir
diger hastanenin yapti@l calismada en c¢ok
medulloblastom  izlenirken astrositom  ve
ependimom takip etmektedir(11). Bizim ¢alismamizda
en stk astrositom, medulloblastom ve ependimom
izlenmekte, ancak kraniofarengioma daha az siklikta

onu
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Tablo 3. Ex olan hastalarimizin takip stireleri

Tamér adi Grade Takip siiresi
Anaplastik astrositom 3 5ay
Anaplastik astrositom 3 8 ay
GBM 4 22 ay
GBM 4 1 ay
GBM 4 2. gini ex
GBM 4 19 ay
Medulloblastom 4 43 ay
Medulloblastom 4 16 ay
Medulloblastom 4 11 ay
Ependimom 3 11 ay
Ependimom 3 29 ay
Ependimom 3 8 ay
Metastatik mikst germ hiicreli timér - 2 ay
ATRT 4 1 ay
Menengiom 3 1ay

GBM: Glioblastome Multiforme
ATRT: Atipik teratoid rabdoid timoér

Survival Function
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Sekil 1. 5 yillik tahmini sag kalim grafigi

izlenmektedir. Olgularimiz arasinda kraniofarengioma
tanisinin az olmast hastanemizin bolgemizde 6nemli
bir referans merkezi olmasi ve yiksek dereceli
timotlerin  hastanemize yonlendirilmesi 6nemli bir
etken olabilir.

Cocukluk ¢aginda SSS timérleri siklikla calismamizda
oldugu gibi posterior fossa lokalizasyonunda
izlenmektedir (1,2,6).

Semptom ve bulgular tliimériin yerlesim yerine, yasina
ve histolojisine gbre degismektedir. Beyin timotleri
cevre SSS yapiarini infiltre ederek yada BOS
yollarinda obstriiksiyona yol agip intrakranial basing
artisina  yol acarak nérolojik bozukluk meydana
getirirler. Intrakranial basing artisida klinik bulgularin
ortaya ¢tkmasina sebep olur. Bu bulgular bas agrisi,
kusma, huzursuzluktur. Sit cocuklugu déneminde

Survival Functions
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Sekil 2. Grade’e gore sag kalim grafigi

siklikla huzursuzluk, kusma ve gelisme geriligi gibi
bulgular 6n plandayken, daha ileri yaslarda bas agrist,
kusma ve nébetler en stk yakinma olabilir (2,5,10).
Olgularimizin ¢ogu basagrisi, kusma sikayetiyle klinige
basvururken, nébet gecirme, yurimede
dengesizlik, bacaklarda giigsiizlik ve gézlerde kayma
sikayeti takip etmektedir. Medulloblastom tanili
hastalarimiz en stk kusma, bas agris1 ve yirimede
dengesizlik sikayetiyle bagvururken, ependimom tanili
hastalarimiz  bag agris;, bas dénmesi ve kusma
sikayetiyle klinige basvurmusglardir.

onu

SSS timoétleri Szellikle son 20 yilda tim dinyada
(vaklasik %040) hizli bir sekilde artmakta olup, her yil
diinya c¢apinda yaklastk 30000-40000 yeni vaka tani
almaktadir (9,12). Bizim calismamizda yillara gére
artts izlenmemektedir. Cocukluk c¢aginda metastatik
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santral sinir  sistemi  timotleri  oldukca  azdir,
calismamizda 18 yasinda bir olguda testis kaynakli
germ hiicreli timér metastazt saptanmustir.

Calismamizda timoér derecesi ve yas arasinda
istatistiksel ~ bir iliski saptanmadi.  Olgularimizin
takipleri 1 ay ve 152 ay arasinda degismektedir. En
uzun streli takip ettigimiz olgu Pilositik astrositom
olup 152 aydir takipdedir. Medulloblastom
hastalarimiz  2-92 aydir takipde olup, ependimom
hastalarimiz 1-74 ay takipdedir.

Amerika Birlesik Devletleri kanser istatistik programi
verilerine gére 1975-1979 yillar1 arasinda genel sag
kalim %59 iken, 2003-2009 yillar1 arasinda %75%
yukselmistir. Alt gruplara gére bes yillik sag kalim
ependimomda %37°den %81’¢, astrositomda %069’dan
%85’¢ ve medulloblastomda ise %47’den %70’
yikseldigi  bildirilmistir  (13). Hastanemizde
medulloblastom hastalarimizin 5 yillik genel sag kalim
%78.1,  ependimomun ise %064 olarak izlendi.
Calismamizda yas, cinsiyet, histopatolojik tipler ve
genel sag kalim oranlar literatiir ile uyumlu olarak
izlenmistir.

Mortalite oranlart yapilan calismalarda timér grade’i
(yiksek  grade’li  timotler:  medulloblastom,
glioblastome multiforme, atipik teratoid/rabdoid
timor ve anaplastik ependimomlar) hastanin yasi ve
timor lokalizasyonuyla iliskilidir (10,14,15). Ornegin
ependimomlarda 6zellikle bes yas altinda prognozun
bes yas ustiindekilere gbre daha koti oldugunu
belirten ¢alismalar mevcut oldugu gibi, yasin prognoza
etkisinin ~ olmadigini  6ne  siren  ¢alismalarda
bulunmaktadir. Bizim calismamizda da ex olan 15
olgumuz yiksek grade’li ve yaslari cogunlukla 0-10 yas
arasinda izlenmektedir.

Retrospektif olarak beyin timétlerinin epidemiyolojik
ve histolojik olarak irdelenmesi Ozellikle gelecek
arastirmalar icin 6nemlidir. Cinkd bir popilasyonun
timor spektrumundaki degisiklikleri géstermesi, risk
faktotlerini belitfleme ve potansiyel terapi metodlarinin
gelisimini belirleme acisindan oldukea degerlidir.
Cocukluk ¢agt SSS1  timotlerinin - yonetiminde
hastalarin yasam kalitesinin iyi olmast ve sag kalimin
artmast icin Beyin cerrahisi, Cocuk Onkoloji, Patoloi,
Radyoloji, Cocuk Endokrin, Cocuk Néroloji ve
Radyasyon Onkolojisi bolumleri ortak gérev almalart
cok buyik 6neme sahiptir.

Son yillarda klasik morfolojik bulgular yant sira
molekiiler patolojideki iletlemeler sonucunda 6zellikle
medulloblastom ve ependimomlarda histopatolojik
siniflamaya ek olarak molekiiler siflandirmada
yapilmaktadir (5,16,17).

Calismamiz
molekuler
eksikligimizdir.

retrospektif bir ¢alisma oldugundan
siniflandirmanin =~ yapilamamast  bir
Ancak  dogru  histopatolojik

tanimlama, timoér derecesi, rezeksiyonun sekli, yas ve
yetlesim yeri ve prognozlarin belitlenmesi, molekdler
calismalar ile hastalarin tedavi ve takip modaliteleri
actsindan oldukea 6nemlidir.

Bu calismanin sonuglart Turkiye'deki 18 yas alt
cocuklarda izlenen beyin timérlerinin oranini tam
olarak aciklamasa da biyik oranda yansitmaktadir.
Cinkii  hastanemiz  bélgemizdeki biyiik  birkag
onkoloji merkezinden biri  olmast  nedeniyle
hastalarimizin histolojik tanilart ve sag kalim hizlar
degerlendirilmesinin Glkemiz ve boélgemizdeki diger
merkezlere 151k tutacagini distinmekteyiz.

Sonu¢ olarak calismamizda SSS timorleri en sik
posterior fossa lokalizasyonunda izlenmis olup, en sik
pilositik astrositom izlenirken onu medulloblastom ve
ependimom takip etmektedir. Erkeklerde daha sik
izlenmektedir. Genel sagkalim timér tipi, biyolojisi,
yerlesim yeri, takip ve tedavi yontemleri oldukea
onemlidir. Tedavide cerrahi ¢cok 6nemli role sahip
olup, hastalarin takipleri ve tedavi modaliteleri (KT
ve/veya RT karari) hasta ve hastalik ile iligkili analizler
yapilip multidisipliner yaklasim ile verildiginde daha iyi
sonuglar elde edilecektir.
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