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Koroid Pleksus Tumorleri — Kisa
Bilgiler

1. Hastalik tablosu

Koroid pleksus tumorleri (yabanci dilde CPT olarak kisaltilir) veya kisaca pleksus timorleri merkezi
sinir sisteminin (MSS) nadir gérilen timorleridir. Pleksus koroideus olarak adlandirilan beynin arka
odacigindaki (beyin ventrikiilii) damar agindan kéken alirlar. Timorler sikhkla bliylik beyinin iki
yan ventrikullerinden kdken almakla beraber, ara beyindeki Ill. ventrikll veya beyin sapindaki IV.
ventrikll veya serebellopontin agidan (beyincik kdpriiciik agisi) da kaynaklanabilirler.

Hem iyi hem kotl huylu koroid pleksus timdrleri varir. Habaset derecesine gére Diinya saglik
drgutiiniin habaset (DSO/WHO Klassifikasyonu/siniflamasi) siniflamasi uyarinca asagida
gorulen gruplandirma kullanilir.

« lyi huylu koroid pleksus papillomlari (CPP, WHO-Grad I)
» Orta derecede kotl huylu atipik koroid pleksus papillomlari (APP, WHO-Grad II)
* Ylksek derecede habis koriod pleksus karsinomlari (CPC, WHO-Grad Ill)

Yukarida adi gegen turler esit sikhkta gorulurler. Pleksus papillomlari (WHO-Grad | ve Il) sadece
beyin ventrikilleri igcinde buyurlerken, kéti huylu pleksus karsinomlari gevre beyin dokusuna
yayillma egilimindedirler. Ancak tim pleksus tiimorleri (yani sadece pleksus karsinomlari degil)
beyin omurilik sivisi (likdr) icine yayilarak omurilik icinde ¢ogalabilirler (omurilik metastazlari).

Olusum bdlgeleri nedeni ile koroid pleksus tuimérleri siklikla su kafa (hidrosefali) bulgusu (bakiniz
semptomlar béliimd) ile ortaya cikarlar.

2. Gorulme sikhgi

Koroid pleksus timorleri cok nadirdir; tim merkezi sinir sistemi (MSS) timdrlerinin sadece yaklasik
%2'sini ve gocuk ve ergenlerdeki tim malign hastaliklarin %0,5'ini olustururlar. En sik bebeklerde,
Ozellikle de yasamin ilk yilinda goérulir, ancak ergenler ve yetiskinler de nadiren bu hastalia
yakalanabilir. 0-17 yas grubunda ortalama baslangi¢ yasi yaklasik 2 yildir.

Alman Cocukluk Cagi Kanser Kayit Merkezine (Mainz) gore, Almanya'da her yil 18 yasin altinda
yaklasik 10 gocuk ve ergene pleksus timora tanisi konulmaktadir. Bu 1.000.000 gocuk ve gengte
1gorilme sikhdr anlamina gelir (tim yas gruplari igin). Koroid pleksus tiimaérlerinin en sik gorildiugui
yas grubu olan erken gocukluk ¢aginda merkezi sinir sistemi timorleri igindeki sikhklari géreceli
olarak daha yuksektir: bir yas altindaki cocuklarda %13 kadar.



Koroid Pleksus Tumorleri — Kisa Bilgiler Sayfa 4

3. Sebepleri

Koroid pleksus timorleri, beyin odaciklarindaki damar agi hticrelerinin degisimi (dejenerasyon)
sonucu ortaya ¢ikar. Bu degdisimin neden oldugu henlz bilimemektedir. Basta Li-Fraumeni
sendromu olmak Uizere bazi dogumsal (konjenital) genetik sendromlara sahip gocuk ve ergenlerde
koroid pleksus timoéri gelisme riskinin dnemli dlgtide arttigi bilinmektedir. Bu genellikle bir pleksus
karsinomudur. Tumorlere yatkinlik nedeniyle, genetik olarak belirlenen bu tur klinik tablolar kansere
yatkinlik yaratan sendromlar olarak da adlandirilir. Bununla birlikte, hastalik genellikle kalitsal bir
hastalikla bilinen herhangi bir baglanti oimadan ortaya ¢ikar.

Kalitimsal faktorler diginda koroid pleksus timor hicrelerinde (6zellikle pleksus karsinomlarinda)
bazi genler ve kromozomlarda degisimler gérilmektedir. Bu degisimlerin sonucu olarak ortaya
¢tkan hacre gelisim bozukluklarinin ve hicre iletim sistemi degisikliklerinin, saglikli bir hicrenin
kanser hlcresi haline donismesine yol agmasi s6z konusu olabilir. Bununla birlikte, genel olarak,
timor dokusunda saptanan bu gen mutasyonlari kalitsal degildir ve biyuk olasilikla gelisimin gok
erken bir asamasinda ortaya cikarlar.

4. Semptomlar (bulgular)

Diger gorevlerinin yani sira, beyin ventrikullerindeki damar agi, beyin ve omuriligi yaralanmalarda
koruyan ve onu besleyici maddelerle besleyen, beyin omurilik sivisini (BOS) olusturma gorevini
ustlenir. Koroid pleksus tumdrleri bu dokudan ortaya ciktiklarindan, hacimleriyle dodru orantili
olarak, beyin omurilik sivisini gok blyUk miktarlarda olusturrark su kafa (hidrosefali) denen duruma
sebebiyet verebilirler. Hidrosefali timor, beyin omurilik sivisinin beyin odaciklari icindeki dolagimini
engellediginde de ortaya ¢ikabilir.

Artan beyin omurilik sivisi Uretimine bagli olarak yaslara bagh degisen asagidaki semptomlar
ortaya ¢ikabilir:

* Henlz bingildagi (bingildak, fontanel) agik bebek ve kiiglk ¢ocuklarda makrosefali adi verilen
asin kafatasi buyimesi ortaya cikabilir. Ayrica biling degisiklikleri, beslenme bozukluklari,
nérolojik bulgular (basin yamuk tutulmasi, ice sasilik gibi) veya asir eksitabilite (6rnegin
sebepsiz yere ¢ok siddetli aglama) bir beyin timéri sonucu ortaya c¢ikabilir.

* Bingildagi kapanmis c¢ocuklarda timér ve veya asiri Uretilen beyin omurilik sivisi, kafa igi
basincli arttirarak, bas ve/veya sirt agrilarina, bas dénmesine, istahsizliga, bulanti ve kusmaya
(beyin timorlerinde tipik olarak besin alimindan bagimsiz 6zellikle sabahlari a¢ karnina), kilo
kaybina, asiri yorgunluk ve performans disikligune, konsantrasyon bozukluklarina ve biling
degisikliklerine sebep olabilir.

Ayrica timorin buayadagu beyin bdlgesine ve bu bélgedeki beyin fonskyionlarini engelleme
derecesine gore timoriin bulundugu bolgeye 6zel semptomlar ortaya ¢ikabilir. Ornegin, biiyiik beyin
veya ara beyindeki bir timor felg veya havale ndébetlerine (sara nébetlerine) neden olurken, beyincik
veya beyin sapindaki bir timor diger denge veya hareket bozukluklarina neden olabilir.
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Bilinmesi gerekli bilgi: Yukarida sayllam semptomlarin bir veya bir ka¢inin bulunmasi bir
koroid pleksus timorl veya bir bagka beyin timériinin mutlaka oldugu anlamina gelmez. Bu
sayllan bulgular beyin timéri ile higbir ilgisi olmayan bir ¢ok zararsiz hastalikda da ortaya
¢ikabilir. Bu bulgularin varliginda (6rnegin israrci basagrilarinda veya hizla biiyliyen kafagevresi
varliginda) sebebi belirlemek i¢in bir doktora bagvurulmalidir. Eger gergekten bir beyin timori
s6z konusu ise derhal tedaviye baslanmaldir.

5. Tani

Eger cocuk doktoru/doktor hastalik dykiisu ve fiziksel muayene bulgulari ile bir habis merkezi
sinir sistemi timoérinden slphelenirse, hastayi cocuk ve genglerde kanser hastaliklari konusunda
uzmanlasmis bir merkeze (Cocuk Hematoloji Onkoloji bélimui) sevk edecektir. CUnkl bdyle bir
timdrden suphe edildiginde ¢ok cesitli tetkikler yapilmali, konusunda uzman bir ¢ok farkh bilim
dalindan hekimin goérisi alinarak gergekten bir merkezi sinir sistemi timoérinin (MSS timoéri)
s6z konusu olup olmadidina, eder beyin timdrl varsa hangi cins olduguna ve hastaligin ne
kadar ilerlemis bir evrede olduguna karar verilmesi gereklidir. Bu konularin aydinlatiimasi hastanin
mimkin olan en iyi tedaviyi almasi, dolayisiyla en iyi sagkalima (prognoz) sahip olabilmesi i¢in
¢ok énemlidir.

5.1. Taninin kesinlestirimesi icin gerekli tetkikler

Koroid pleksusu timdru tanisi koyabilmek icin, detayli hastalik dykust (anamnez) ve nérolojik fizik
muayene yaninda oncelikle manyetik rezonans goérintileme (manyetik rezonans tomografisi, MR/
MRT) gibi bir gériintileme ydntemine ihtiya¢ vardir. Bu ydéntem ile merkezi sinir sisteminde bir timor
olup olmadigi anlasiimis olur. Ayrica timorin yeri ve buyukligl, komsu dokularla iliskisi ve beyin
icinde veya beyin omurilik kanali iginde yayilim olup olmadigi (metastaz) tespit edilmis olur.

Bir bebek veya siit gocugunda MRT ile beyin ventrikiilii icinde kontrast madde tutan (incelemenin
kontrast madde verilerek yapilmasi gereklidir) bir kitle saptandiginda koroid pleksus timéri
olasihdi mevcuttur. Taninin kesinlesmesi ancak timoér dokusundan érnek alinarak histolojik olarak
incelenmesi ile mimkinddr. Timor érnedi alinmasi beyin cerrahisi tarafindan bir ameliyat ile
gerceklesir, genellikle bu girisim sirasinda timorin tamami gikarilir (tedavi béliimiine bakiniz)

5.2. Hastaligin yayginhgini arastiran tetkiler

Eger koroid pleksus timaoru tanisi kesinlesirse, hastaligin merkezi sinir sistemi icindeki yayginhgini
arastirmak icin ek tetkiksler gereklidir. MRT ile hem tim beyin hem de beyin omurilik kanalinin
tamaminin goérintilenmesi disinda, beyin omurilik sivisi iginde timdr hiicrelerinin olup olmadigi
da arastiriimahdir. Bu amagla beyin omurilik sivisina en iyi ulagilan bdlge olan lomber omurga
bdlgesinden bir igne ile (lomber ponksiyon) bu sivi tetkik i¢in alinmalidir.
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5.3. Referans tanilama

5.4. Tedaviye baglanmadan once yapilmasi gereken tetkikler

Tedaviye baslanmadan tedaviye hazirlk amaciyla 6rnegin elektrokardiyografi (EKG) velveya
ekokardiyografi (ECHO) kalp fonksiyonlari, bébrek veya karaciger gibi tim organlarin iglevlerini
kontrol etmek amaciyla genis kapsamli kan tetkikleri, tedavi sirasinda dikkate alinmasi gereken
metabolizma hastaliklari arastiriimalidir. Bu baslangi¢ tetkikleri ve duizenli kontrol tetkikleri
ile tedavi sirasinda ortaya cikabilecek degisiklikler erken zamanda tespit edilerek daha iyi
degerlendirilebilirler.

Psikososyal Bakim Hizmetleri

Bir ¢cocugun kanser olmasi tium aile icin stresli bir durumdur. Klinikteki veya daha sonra
tedavi sonrasi merkezindeki psikososyal ekip, tanidan tedavinin sonuna kadar ve tedavi sonrasi
bakim sirasinda hastalara ve yakinlarina danismanlik ve destek saglar. Litfen bu hizmetten
yararlanmaktan ¢ekinmeyin. Bu hizmet, Almanca konusulan Ulkelerdeki tim pediatrik onkoloji
merkezlerinin tedavi anlayisinin ayrilmaz bir parcasidir. Bu konuyla ilgili kapsamli bilgileri burada
bulabilirsiniz

6. Tedavi planlamasi

Tani kesinlestikten sonra sira tedavi planlamasina gelir. Olabildijince hastaya 6zel, hastaligin
durumuna ve hastaligin geri gelme (rezidiv) riskine uygun (risiko adapte edilmis tedavi) bir
tedavinin belirlenmesi igin, tedavi ekibi hastanin prognozunu (sagkalimini) belirleyen faktorleri
(riziko faktorleri, prognoz faktérleri) g6z éninde bulundurur.

En dnemli riziko belirleyici faktdr hastanin sahip oldugu koroid pleksus timoranun tipidir. TUmor
tipi blylme egilimi ve habaset konusunda bilgi verdigi gibi (bakiniz hastalik tablosu béliimd, WHO
evresi) hangi tedavinin en uygun olduguna karar verilmesinde de énemlidir. Ayrica Li-Fraumeni
sendromunun tanisinin konmasi veya diglanmasi da 6nemlidir, ¢linki bu sendromda prognoz daha
koétudur ve diger aile bireylerinin de hastalida yakalanma olasilidi vardir. Bundan bagimsiz olarak bu
sendromu olan hastalar i¢in 6zel tedavi dnerileri ve tedavi sonrasi kontrol 6nerileri bulunmaktadir.

Tdmorun vyerlesimi, buyuklugl, yayginhgdi, ameliyat ile ¢ikarihp c¢ikarilamadigi, tumorin
kemoterapiye ve/veya isin tedavisine verdigi yanit prognozu etkileyen diger fakorlerdir. Ayrica
hastanin yasi ve genel saglik durumu da énemli rol oynamaktadir. Ayrica hastanin tani anindaki
yasl, 1sin tedavisi uygulanip uygulanamayacaginin kararinin alinmasi i¢in de énemlidir. Her hasta
icin en iyi sonug verebilecek tedavinin planlamasi igin tim bu faktérlerin dikkate alinmasi gereklidir.

7. Tedavi

Koroid pleksus tumérunin tedavisi ¢cocuk hematoloji onkoloji merkezinde yapilmalidir. Bu
merkezlerdeki kaliteli ekip (doktorlar ve hasta bakicilar) kanserli ¢ocuklarin tedavisinde
uzmanlagsmislardir ve en gincel modern bilgilere sahiptirler. Bu merkezlerde ¢alisan doktorlar
hastaliklara 6zel ayrilan galisma gruplari ile yakin temas igindedirler ve hastalarini strekli gelistirilen
ve dlzenli olarak iyilestiren tedavi protokolleri gergevesinde tedavi ederler. Tedavinin amaci yiiksek
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bir tedavi basarisi elde etmenin yaninda mimkin oldugunca yan etkileri azaltmak ve ge¢ yan etkileri
en aza indirmektir.

Koroid pleksus timord olan hastalar i¢in cerrahi girisim, kemoterapi ve hastanin yagina bagh
olarak 1sin tedavisi glindeme gelebilir.

Gonemli not: Asagida aktarilan tedavi segenekleri, 2020 yilinda sona eren CPT-SIOP 2000 tedavi
¢alismasinin deneyim ve sonuglarina dayanmaktadir (ayrica "Tedavi ¢alismalari (arastirmalari)
ve veri bankasi" béliimiine bakiniz) ve Avrupa Pediatrik Onkoloji Dernegi Beyin Tumorid Grubu
(SIOP-E BTG) iginde degerlendirilmistir. Hastanin doktoru, tedavinin nasil yapilacagi kararini hasta
yakinlari ile yapacagi gérusme ile belirler.

7.1. Ameliyat
Koroid pleksus timorli bir hastada ilk ve en 6nemli adim cerrahi girisimdir (operasyon, ameliyat).
Ameliyatin amaci timdrin mimkan oldugunca tamamen ¢ikariimasini hedefler — ilgili cerrahi riski
dikkate alarak (riske uyarlanmis) — ¢linki beyin cerrahisinde timérin ¢ikarilma derecesi [norosirdirii]
hastaliin sonraki seyrini etkileyebilir. Bu nedenle cerrahi olarak histolojik inceleme igin timor
dokusu alinmasi sonrasi geriye kalan timaorin tamaminin gikariimasini hedefleyen ikinci bir cerrahi
girisim gerekli olabilir.

7.2. I1zlem veya cerrahi digi yontemlerle tedavi

Ameliyat sonrasi hastaligin durumuna gdre hastanin izlenmesi veya cerrahi disi bir ydntemle
tedaviye devam edilmesi s6z konusudur. Bunlardan hangisinin uygun oldugu timdrun cinsine,
tani aninda timoérin yayginhgina ve cerrahi tedavinin basarisina baghdir.

7.21. 1zlem
Metastaz yapmamis klasik koroid pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad |) ve tamamen ¢ikarilabilmis
atipik pleksus papillomlu (APP, WHO-Grad Il) hastalar, ameliyat sonrasi izleme alinir. Hastahgin
seyri manyetik rezonans tomografisi ile yakindan izlenir. E§ger hastada yeni bir timor gelisimi tespit
edilirse ek tedavi uygulanir. Bir cok hastada tek bir ameliyat ile tamamen iyilesme s6z konusudur.

7.2.2. Cerrahi disi tedavi
Metastaz yapmis pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad 1), tam olarak gikarilamamis atipik pleksus
papillomlu (APP, WHO-Grad Il) veya pleksus karsinomlu (CPC, WHO-Grad lll) hastalarda sadece
cerrahi yontemle tedavi yeterli degildir. Bu durumlarda timorin tekrar buyime riski veya geri gelme
riski cok yuksek oldugu igin cerrahi girisimi takiben, cerrahi disi bir yontemle (kemoterapi) ve
hastanin yasina bagh olarak mimkunse 1sin tedavisi uygulanir.

Kemoterapide hiicre buyimesini engelleyen (sitostatikler) ilaglar ile kanser hicrelerinin
blylmesinin 6nlenmesi ve ortadan kaldiriimasi hedeflenir. Isin tedavisi ile enerjisi yiksek
elektromanyetik 1ginlar tutulu bélgenin derisinin Gzerinden uygulanir. Bu 1ginlar timaor hicrelerinin
Ureme sistemlerini zarara u@ratarak 6lmelerine sebep olurlar. Geleneksel 1sinlama ydnteminin
disinda, daha hedef odakli olan ve gevre dokuya daha az zarar verdigi i¢cin gocuk ve genglerde
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gorulen kanserlerin tedavisinde gittikge artan 6nem kazanan partikil 1sinlama yéntemi (proton
Isinlama) da uygulanabilir.

Tedavi yonteminin belilenmesinde hastanin tani anindaki yasi ve timorin tipi blylk 6nem
tasimaktadir. Ameliyat sonrasi tedavi edilmesi gereken hastalar genel olarak kemoterapi
alirlar. Daha sonra radyoterapi (1sin tedavisi) uygulamanin gerekli olup olmadigi vaka bazinda
degerlendirilmelidir

7.2.2.1. Kemoterapi

Kemoterapi halen kuzey amerika’da uygulandidi gibi bir ¢cok tedavi dénglisi boyunca uygulanan
cesitli sitostatik ilag kombinasyonlarindan (polikemoterapi, ¢oklu ilacla kemoterapi) olusur. Halen
koroid pleksus timédrlerinde standart olarak 4 haftalik aralarla toplam 6 kez uygulanan, karboplatin,
etoposid ve vinkristinden olusan ilag kombinasyonu infiizyon olarak uygulanir. Hastaligin durumuna
gOre daha fazla sayida ila¢ donguleri veya baska sitostatik ila¢ gesitleri de kullanilabilir; baska ilag
kombinasyonlari da miimkiindiir. ilaglar damardan infiizyon olarak verilirler (sistemik kemoterapi).

Bazi istisnai durumlarda veya hastaligin niks etmesi durumunda beyin ventrikili igine
(intraventrikiler, beyin odaciginin igine) direkt ilag enjekte edilmesi de s6z konusu olabilir.
intraventrikiler kemoterapi uygulanabilmesi igin kiiciik bir beyin cerrahisi girigimi ile adi Ommaya
rezervuari olan bir aletin kafa derisi igine yerlestiriimesi gerekir. Bu rezervuar sayesinde sadece ilag
uygulamasi gerceklesmez, ayrica kontrol incelemeleri igin beyin omurilik sivisinin elde edilmesi de
mumkan olur.

7.2.2.2. Igin tedavisi (radyoterapi)

Kemoterapiyi takiben radyoterapinin gerekli olup olmadigi ve ne dlgiide gerekli oldugu her hasta igin
ayri ayri belirlenmelidir. Radyoterapi (1sin tedavisi) karari dncelikle timorin kemoterapiye iyi yanit
verip vermedigine ve kemoterapi sonunda kalinti timoér olup olmadigina baghdir. Diger faktorler
arasinda tani aninda metastazlarin varligi ve hastanin yagi yer alir. Li-Fraumeni sendromlu hastalar
genellikle radyoterapiden fayda gérmez.

Tedaviyle es zamanh yapilan tetkiler: Tedavi sirasinda belirli araliklarla dizenli olarak
goruntileme yontemleri ile (ultrasonografi velveya manyetik rezonans tomografisi) ve lomber
ponksiyon ile hastaligin tedaviye verdigi yanit kontrol edilir. Boylelikle tedavi gincel hastalik
durumuna gore uyarlanir.

8. Tedavi ¢calismalan (arastirmalar) ve veri bankasi

Almanya'da merkezi sinir sisteminde tumaor gorulen tim ¢ocuklar ve gencler genellikle klinik olarak
kontrol edilen ¢alismalar veya veri bankalari veri tabanlari) gergevesinde tedavi edilmektedir. Tedavi
calismalarinin amaci, hastalari mevcut en guncel bilgiler 1siginda tedavi etmek ve ayni zamanda
tedavi imkanlarini daha da iyilestirmek ve gelistirmektir.

Hastalar, hastaliklari sirasinda guincel bir tedavi iyilestirme ¢alismasinin olmadigi durumlarda veya
¢alismaya alinma kriterlerini (sartlarini) saglayamadiklarinda, siklikla veri tabanlarina kaydedilirler.
Bu tir bir kayit sisteminin birincil amaci, hastalari tedavi sirasinda ve sonrasinda bilimsel olarak
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izlemektir. Buna ek olarak, ilgili calisma grubu genellikle ayrintili 6nerilerde bulunur ve/veya tedavi
eden doktorlara her bir hasta igin en uygun tedavinin segilmesi konusunda danigsmanlik yapar.

Almanya’da 2010 yilinda, koroid pleksus tumdrli cocuklar ve gengler icin uzun yillar sirmus
olan uluslararasi bir galisma sonlanmigtir: CPT-SIOP 2000 g¢alismasi. Halen sirduriimekte olan
guncel bir calisma protokoli bulunmamaktadir. Yeni tani konan hastalar CPT-SIOP-veri tabanina
kaydedilebilirler.

Veri tabani ¢galisma merkezinin tavsiyeleri CPT-SIOP 2000 galismasinin ara dénem sonugclarina ve
dizenli olarak yapilan veri tabani bilgilerinin dederlendiriimesine dayanir. Bu veriler 6zellikle pleksus
karsinomu olan hastalarin olabilecek en genis timoér cerrahisi sonrasi uygulanan kemoterapi ve
hastanin yasina gore isin tedavisinden fayda gorebileceklerini gdstermektedir. Bununla birlikte,
sonug¢ olarak tedavi, tedaviyi Ustlenen doktorun takdirine baglidir. Almanya icin ulusal veri tabani
ve calisma ylritme merkezi, PD Dr. med. Uwe Richard Kordes tarafindan yonetilen Hamburg-
Eppendorf Universitesindeki gocuk Klinigidir.

Almanya’da CPT-SIOP ulusal veri tabani ve galigma yuritme merkezi, Dr. med. Denise Obrecht
tarafindan yoénetilen Hamburg-Eppendorf Universitesindeki gocuk Klinigidir (www.uke.de/cpt).

Prognoz (sagkalim)

Koroid pleksus timorli hastalarin iyilesme sanslari (prognozlari) tiimoérin cinsine gore
degismektedir. Koétl huylu timoérlerde timér biyolojisi, timoérin yayilimi, metastazlarin olup
olmamasi (beyin omurilik sivisina yayilim) da énemli rol oynamaktadir.

Pleksus papillomlu (CPP, WHO-Grad I) hastalarda 5 yillik sagkalim yiizde ylze kadar ¢ikmaktadir.
Atipik pleksus papillomlu (APP) hastalarin da iyilesme olasiliklari yiksektir: CPT-SIOP veri tabani
merkezi verilerine gore 5 yillik sagkalim %95 civarindadir; yaslari 2’nin altinda olan ¢ocuklara bu
oran %100, yaslari 2’nin Uzerinde olan ¢ocuklarda %85 civarindadir.

Pleksus karsinomu (CPC) olan hastalarda kombinasyon tedavisinden sonra 5 yillik sagkalim
orani ortalama %60 civarindadir, ancak bu oran buyulk 6lciide ameliyatin basarisina ve daha ileri
kanser tedavisi segeneklerinin yani sira timor hiicrelerinde spesifik bir genetik degisikligin (TP53
mutasyonu olarak adlandirilan) bulunup bulunmadigina baghdir. Ancak pleksus karsinomlarinda
hastaligin geri gelme olasihgi (tekrar etme, niiks etme) oldukga yulksektir. Yine de pleksus
karsinomu oldugu halde uzun dénem sagkalabismis ¢ok sayida hasta vardir, dolayisiyla bdyle bir
tani hemen 6lim fermani anlamina gelmemektedir.

Not: Yukarida s6z edilen sagkalim oranlari istatistiki verilerdir. Bu tip beyin timérlerine sahip
hastalarin toplam sayisi i¢cin dnemli ve dogru bir ifadeyi temsil ederler. Ancak bir hastanin tedavi
edilip edilemeyecegi sadece istatistiki veriler ile tahmin edilemez.

Burada iyilesme "timdrden arinmis olma" olarak anlagiimalidir. Ginimuzde uygulanan mevcut
tedavi yontemleri uzun sireli timdérden arinma saglasalar da, timdrin bliyamesinin verdigi tahribat
ve tedavinin uzun sireli yan etkileri hastalarda geg yan etkilerin orataya ¢ikmasina neden olabilir.
Bu yan etkiler uzun vadeli tibbi bakim ve yodun rehabilitasyon gerektirebilirler.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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tedavi amaciyla bir hastaya uygulanan cerrahi iglemdir. Bazi
ender durumlarda tanisal amacli olarak da uygulanabilir. Cerrahi
girisim Ozel aletler kullanilarak genel anestezi (narkoz) altinda
gerceklestirilir.

Hastallk gegmisi, 6ykUsu; hastalik belirtilerinin  gelismesi;
hastaligin mevcut durumu ve gecmisiyle ilgili bilgilerin
tumd. Doktorun hastasiyla yapacadl anamnez konusmasinda,
sikayetlerinin baslamasi, seyri ve risk faktorleri (6rnegin irsi
hastalik durumu séz konusu olup olmadigi) sorulur, arastirilir ve
aciklanir.

Ara beyin (diensefalon) beynin hayati 6Gneme sahip bir parcasidir
ve birgcok yasamsal islevi kontrol eder. Beyin koku ile blyuk
beyin arasinda yer alir ve islevine gore gesitli boliimlerden olusur.
Ornegin talamus hangi hislerin bilince ulasacagina karar verir ve
bunlari islem merkezlerine aktarir. Hipotalamus ise hormon ve
sinir sistemi arasinda bir araci gérevi gérur ve 6rnegin 1s1 dengesi,
su dengesi, karbonhidrat degisimi, yag ve protein degisimi,
tansiyon gibi metabolizma islevlerini yonlendirir. Buna karsin
hipofiz bezi ise kendisine bagh bircok diger bezlerin iglevlerini
kontrol eder. Ara beynin diger parcgalari ise 6rnegin kas hareketleri
ve organizmanin gece gunduiz ritmini idare ederler.

Beyin ventrikelindeki hucrelerden olusan sivi. Yaralanmalardan
korumak ve besin maddeleriyle beslemek amaciyla beyni ve
omuriligi igine alir.

Beyin ile omuriligin baglanti noktasi. Solunum, kalp atislar ve
tansiyon gibi hayati 6Gneme sahip fonksiyonlari idare eder. Ayrica
g6z kapaklarinin agilip kapanmasi, yutkunma veya Okstrme
refleksi, gbdzyaslarinin akmasi ve tikurik olusturulmasi gibi
Onemli diger refleksleri idare eder. Beyin sinirlerinin ana hareket
noktasi da beyin sapinda bulunmaktadir.

Beyin omurilik sivisi (Liquor cerebrospinalis) ile dolu bulunan
beyin karinciklarina beyin ventrikGll (ventrikeli) denir. Beyinde
dort ventrikel bulunmaktadir. Bunlar omurilik kanalinin beyinde
dort karinciga ayrilan devamini olusturur.

Beynin bir pargasidir, biiyiik beyin ile arka kafatasi gukurundaki
beyin kokl arasinda yer alir. Beyincik 6rnegin vicudun tim
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hareketlerini koordine eder. Ayrica dengeyi saglamada en 6nemli
rold Ustlenir.

Beynin arka kismiyla beyincik arasinda bulunan ufak bir
alandir. Bu dar alanda toplam 12 adet beyin sinirinden 10
tanesinin merkezi boélimleri bulunmaktadir. Beyincik kdprucik
acisinda hastalik sonucu meydana gelebilecek degisiklikler
beyin sinirlerinin ve beyincigin islev kaybina arizalanmasina yol
acabilirler, 6érnegin kafa ici basinci artigi bulgulari (intrakranyal
basing artisi).

kafatasinda kafa kemikleri arasinda bulunan, tizeri bag dokusu ile
kapli kemik boslugu, normal sartlarda en geg 2. yasta tamamen
kapanmis olur

Beynin en biyuk en gelismis kismina blylk beyin denir. Hemisfer
adlandirilan iki pargadan yani lobdan olusur. Bunlar kalin sinir
baglariyla biribiriyle irtibatlidir. Beyin loblari degisik gorevier
Ustlenirler. Beynin en dis tabakasi olan buyuk beyin kabugunda
o6grenme, konusma ve disiinme merkezleri ve bunlarin yanisira
biling ve hafiza merkezleri bulunmaktadir. Ornegin gézlerden ve
kulaklardan gelen bilgiler beynin bu tabakasindaki merkezlerde
islenir.

Kalbin ultrasonla muayenesi; Kalp fonksiyonunu degerlendirmek
hedefiyle ultrasonla yapilan bir muayenedir; bundan kasit,
kalp kapakgiklarinin konumunu, kalp kasinin duvar kalinhgini,
pompalanan kani hacmini vesaire dlgmektir.

Kalbin elektriksel aktivitesini 6lcme metodu.

elektromanyetik 1sinlar (elektromanyetik dalgalar) birbiri ile
baglantili elektrik ve manyetik alanlardan olusur. Rdéntgen
Isinlari, gama isinlari, radyo dalgalari, 1si dalgalari ve isik,
elektromanyetik i1sinlara érnek olarak sayilabilir.

tani yani teshise yodnelik muayenelerin énemli bir unsurudur.
Vicudun bazi organlarini ellemek veya dinlemek ve ayrica bazi
refleksleri kontrol etmek seklinde gerceklesir. Amag olasi hastalik
belirtilerinin, hastaligin ve seyrinin tespitidir.

Kromozomdaki  kalitsal  birimdir;  belirli  bir  proteinin
olusturulmasina yarayan bilgileri igeren desoksiribonuklein
asitinin (DNA) bir pargasidir.

Genlerin irsilik yani kalitsallik 6zelligi; irsiyet
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Su kafasi terimi, hidrosefali anlamina gelir. Beyindeki
ventrikel (ventrikil) denilen sivi toplanma karinciklarinin gesitli
sebeplerden dolayi genislemesiyle olusmaktadir.

Vicudun dokulariyla ilgili; bir histolojik muayenede (hassas
dokusal incelemede) doku 6rnekleri 6zel bir hazirliktan sonra
(doku kesitleri alinir ve 6zel bir ydntemle boyanir) mikroskop
altinda incelenir.

Genelllikle bir damar kateteri yoluyla uzun sireli olarak
sivilarin serum seklinde viicuda zerk edilmesi. inflizyon viicuda
ornegdin su, elektrolit, protein ve/veya ilaglarin yogun bir terapi
cercevesinde verilmesinde kullanilir.

kot huylu bazi hastaliklarin iyonize edici 1ginlar yardimiyla
kontrolll tedavisi.

Kansere yakalanma riskini arttirmanin yaninda, bir cok gelisimsel
bozukluga veya zihinsel gerilige sebep olan genetik (kahtsal,
dogustan gelen) hastaliklardir. Guincel bilgilerimize gére gocukluk
ve genglik caginda kansere yakalanan hastalarin yaklasik %10
kadarinda kalitsal bir degisim veya kansere yatkinhdi arttiran
bir sendrom bulunmaktadir. Kansere yatkinhdi arttiran bazi
sendromlar sunlardir: Louis-Bar sendromu (= Ataksi telenjiektazi),
Beckwith-Wiedemann sendromu, Down sendromu, Hippel-
Lindau sendromu, Li-Fraumeni sendromu, MEN sendromu,
Norofibromatozis ve ve WAGR sendromu. Retinoblastomlarin
ailevi (genetik, kalitsal) olan tipi de bu grupta sayilabilir.

Organizmadaki timdr hucrelerinin -~ frenlenmesi  amaciyla
kemoterapdtik veya sitostatik denilen tirden ilaglarin kullaniimasi.

Vicuttaki olusumlarin ve vicut fonksiyonlarinin daha iyi
bir sekilde goérintilenebilmesi icin kullanilan maddelerdir;
kontrast maddeler 6zellikle rontgen goriintiilemelerinde (rontgen,
bilgisayarli tomografi), manyetik rezonans goruntilemede (MR)
ve ultrasonografik islemlerde kullanilirlar. Kontrast maddeler
Ozellikle rontgen gdéruntilemelerinde (réntgen, bilgisayarli
tomografi), manyetik rezonans goérintilemede (MR) ve
ultrasonografik islemlerde kullanilirlar.

Hucrenin irsi dzelliklerinin yani genetik bilgilerin tasiyicisidir.
Kromozomlar hicre ¢ekirdeginin  parcalaridir;  6zellikle
desoksiribonuklein asitinden (DNA) ve proteinlerden (histon)
olugurlar. Sekil ve sayilari canlinin tirine goére degisiktir.
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insanlarin her hiicresinde 46 kromozom (23 kromozom gifti)
bulunur.

Kalitsal (ailesel) bir kanser sendromudur, bir aile iginde bir gok
kiside cesitli solid timorler bulunur. Cocuk ve genglik caglarinda
en sik bobreklstl bezi, yumusak doku timérleri, 16semiler ve
merkezi sinir sistemi timarleri gorulirken, eriskin ddnemde kemik
timorleri (osteosarkomlar), mem kanseri, ve akciger kanserleri
gorulur. Sikhkla timoér baskilayici genin (TP 53- protein p 53)
mutasyonu (degisime ugramasi) s6z konusudur.

Bel kemigindeki omurga kanalina bir igneyle girilip beyin omurilik
sivisindan (likér) 6érnek numune alinmasi islemidir; 6rnegin
k6t huylu hicre bulunup bulunmadigini arastirmak icin, veya
lumbal kanal igerisine intratekal tedavi gergcevesinde ilaglarin zerk
edilmesi amaciyla veya basing disUrilmesi hedefiyle uygulanan
bir tedavi seklidir.

Buyuk kafatasi; kafatasi kemikleri henuz tam kaynamamis yani
acik fontanel bulunan ¢ocuklarda olusabilen su kafasi durumudur
(hidrosefal). Bu durum su kafalilik hali olmaksizin blyUk bir timor
sebebiyle de meydana gelebilir.

Bir goérintileme metodudur; organizmanin i¢ kesimlerinin
Isinlama yapmaksizin goéruntilenmesini saglar. Manyetik alanlar
yardimiyla vicudun kesitler halinde goérintileri olusturulur.
Bu kesit resimleri yardimiyla bircok organlarin ve organ
degisikliklerinin degerlendiriimesi mimkin olur.

Beyni ve omuriligi kapsar; perifer sinir sisteminden ayridir.
Vicudun merkezi entegrasyon, koordinasyon ve regulasyon
organidir; dis hislerin islenmesine ve organizmanin kendi Urettigi
uyarilarin islenmesine hizmet eder.

Kardes timor olusmasi veya timorlerin vicutta g¢ogalmasi.
Tamorli  hicrelerin - bulunduklart  yerden vicudun diger bir
bélgesine aktariimasi sebebiyle olusan urlar. Ozellikle kétii huylu
timorlerde rastlanir (kanser).

Merkezi sinir sistemi timord. MSS timori solid yani dayanikh
bir primer timdordur, beyinde veya omurilik dokusunda olusur.
Sekunder yani ikincil MSS tiimorleri ise, diger organlarda veya
dokularda olusan timérlerden gelen metastazlardir.

Sinir sistemi ve sinir dokusu fonksiyonu ile ilgili.

kafa derisi altina yerlestirilen, sentetik bir maddeden olusan
ve beynin beyin omurilik sivisi ile dolu kismi ile baglantisi
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olan sentetik bir rezervuardir. Sekli kiglk bir yastikgiga
benzemektedir. Bir ucu ventrikil kateteri ile beyin boslugunda
(genellikle yan ventrikiil) diger ucu beynin beyin omurilik sivisi ile
dolu bélimu ile (6rnegdin araknoidal kist) baglantilidir. Ommaya
rezervuari (baska bir modelin adi da Rickham rezervuaridir) kisa
bir beyin cerrahi girisimi ile yerlestirilir. Bu sekilde yerlestirilmis
bir rezervuara su kafa tedavisi (hidrosefali) icin kullanilan bir sant
sistemi veya ventrikll kateter sistemi de baglanabilir.

Merkezi sinir sisteminin bir pargasidir. Gorevi 6zellikle beyinle
diger vicut organlari arasinda iletisimi saglamaktir. Omurilik
U¢ kath omurilik zariyla ve kemikten olusan omurga kanaliyla
korunur.

Ongoéri; hastaligin olasi gelismesine yonelik tahmin veya
beklenti; tedavi basari 6ngdrusu.

Hastaligin muhtemel gelismesini kestirebilmeye yardimci 6ngoéri
faktorleri (belirleyicileri)

viicudun timuni kapsayan

Hucre buylmesini Onleyici ilaglar; sitostatik ilaclar, ¢cok cesitli
tirdeki hicrelerin metabolizmasina etki ederek bu hicrelerin ya
ortadan kaybolmasina ya da gogalmasina neden olurlar. Ozellikle
hizli gogalan hticreler sitostatik ilaglardan daha ¢ok etkilenirler.

Muayene edilecek organlara cilt Gzerinden ultrason denilen ses
dalgalari yoneltilerek goriinti elde etme yontemidir. Ses dalgalari,
doku ve organ sinirlarinda yani bitim noktalarinda geri yansir
(refleksiyon edilir), bir alici tarafindan alinip bilgisayara iletilir ve
bu suretle gérinta elde edilir.
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